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Avant-propos 



Le dermatologue ne peut exercer son art sans un pathologiste 
qui confirme ou rejette ses hypotheses diagnostiques et pro- 
pose parfois une solution nullement envisagee sur la base des 
signes cutanes visibles. Mais, a 1’ inverse, le pathologiste ne 
peut poser de diagnostic clair et precis sans l’apport des ele- 
ments cliniques. Ainsi, plus que dans d’autres specialites, 
l’oeil du dermatologue et celui du pathologiste ont besoin Tun 
de 1’ autre. L’ absence de communication est toujours deletere 
pour le malade. 

C’est sur ce va-et-vient entre clinique et microscopie que 
se fonde la correlation (ou confrontation?) anatomoclinique 
dont les bases ont ete posees par nos ancetres il y a un peu plus 
de cent ans, notamment Jean Darier en France et Paul Gerson 
Unna en Allemagne. 

Au temps des traitements «biologiques» et de la mede- 
cine personnalisee, certains pensent pouvoir se passer du rai- 
sonnement anatomoclinique, qui leur apparait comme de la 
medecine d’antan. Mais comment fera-t-on de la biologie 
moleculaire au lit du malade sans avoir pose de diagnostic 
precis ? 

C’est pourquoi la connaissance minimale de la dermatopa- 
thologie est absolument necessaire au dermatologue clinicien, 
a sa formation comme a son activite quotidienne de medecin 
experimente. De la meme fagon, des notions de dermatologie 
clinique consequentes sont vitales pour un pathologiste prati- 
quant la dermatopathologie. 

Quoi de mieux que les images pour permettre a chacun de 
voir ce que 1’ autre voit? C’est dans cet esprit que ce livre a 



ete ecrit : pres de 500 entries toutes illustrees d’ images cli- 
niques et histopathologiques. La classification des maladies 
cutanees est toujours l’objet d’apres debats. Pour nous en 
affranchir, nous avons decide de suivre pas a pas le plan de 
la 5 e edition du precis de Dermatologie et maladies sexuel- 
lement transmissibles (Jean-Hilaire Saurat, Jean-Marie 
Lachapelle, Dan Lipsker et Luc Thomas, Elsevier Masson, 
2009) qui est la reference parmi les ouvrages dermatologiques 
de langue frangaise. Le present livre en est done le comple- 
ment indispensable, puisque le propos du precis n’est pas la 
dermatopathologie. 

Dans la mesure du possible, nous avons indique comment 
les signes cliniques peuvent etre expliques par la microsco- 
pie. Le texte est volontairement court et est centre sur l’his- 
topathologie, mais toujours en donnant les elements cles a 
connaitre sur la maladie. Cet ouvrage est done indispensable 
au pathologiste, qui disposera sur la meme page des ele- 
ments cliniques et microscopiques necessaries au diagnos- 
tic, aucun autre ouvrage de langue frangaise ne contenant 
autant d’images d’autant d’entites. II sera pour le dermato- 
logue une aide precieuse a la comprehension de certaines 
maladies dont le diagnostic et la physiopathologie reposent 
avant tout sur des bases histopathologiques. On connait tou- 
jours mieux la dermatologie quand on peut voir ce que les 
pathologistes voient. 

Si ce livre avant tout anatomoclinique permet de rapprocher 
dermatologues et pathologistes, pour un meilleur exercice des 
deux disciplines, notre but sera atteint. 




Semeiologie 




Lesions primaires 1 
Lesions secondaires 7 



Les lesions elementaires sont la base du raisonnement clinique 
en dermatologie depuis plus de 200 ans. Elies sont indispen- 
sables pour decrire les lesions et avancer dans le processus 
du diagnostic clinique. A chacune ou presque correspond une 
image histopathologique. Les principals lesions elementaires 
cutanees sont illustrees ici. Les lesions elementaires primaires 
correspondent aux modifications cutanees initiales du proces- 
sus pathologique ; elles sont definies selon leur caractere pal- 
pable ou non, puis selon la nature de leur contenu, leur taille 
et leur aspect visuel. Les lesions secondaires resultent souvent 
de revolution des lesions primaires; elles correspondent aux 
pertes de surface et aux alterations de la couche comee, mais 
aussi aux modifications de consistance des teguments. 



LESIONS PRIMAIRES 




Fig. 1.1 Telangiectasies. 





MACULES 

Les macules sont des lesions visibles mais non palpables (des 
taches), decrites selon leur couleur, leur taille et leur distri- 
bution. On distingue les macules rouges (erythemes) des 
macules dyschromiques (toutes les autres couleurs). 

■ Telangiectasies : c’est l’exemple d’une macule erythema- 
teuse ay ant une forme de trajet vasculaire, non palpable, et 
qui s’efface a la vitropression (fig. 1.1 et 1.2). Sur le plan 
histologique, on voit des vaisseaux dilates dans le derme 
superficiel (capillaires et veinules); il s’agit de telangiec- 
tasies dans une rosacee. On distingue aussi l’oedeme du 
derme superficiel. La visibility de ces capillaires tient a leur 
situation superficielle dans le derme. 

■ Purpura : le purpura est une macule erythemateuse qui ne 
s’efface pas a la vitropression (fig. 1.3 et 1.4). II s’agit ici 
d’un purpura non palpable. La microscopie montre de nom- 
breuses hematies extravasees dans le derme superficiel, 
accompagnees d’un infiltrat inflammatoire lymphocytaire. 
II n’y a pas d’atteinte des parois vasculaires. L’erytheme est 
explique par la couleur des hematies extravasees. 

■ Macule dyschromique : tache solaire (fig. 1.5). La lesion 
est brun clair et brun fonce, bien limitee et n’est pas pal- 
pable. Les reliefs visibles sont ceux normaux de la peau a 
cet endroit. La pigmentation resulte de l’accroissement de 
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Fig. 1.5 Tache solaire (ou lentigo senile). 




Fig. 1.7 Papules de lichen plan. 

la quantite de melanine au sommet des cretes epidermiques, 
qui apparaissent massuees (fig. 1.6). La charge pigmentaire 
melanique est superieure a celle de la peau normale, d’ou la 
couleur de la lesion. 

PAPULES, NODULES ET PLAQUES 

2 Les papules sont des elevures circonscrites de moins de 
10 mm de diametre et dont le contenu est solide. Les plaques 




Fig. 1 .6 Tache solaire - cretes epidermiques massuees 
et pigmentees. 




Fig. 1 .8 Lichen plan - infiltrat lymphocytaire bien limite du derme. 



sont des lesions palpables, solides, qui sont plus larges que 
hautes ; elles peuvent resulter de la confluence de papules. 

■ Lichen plan (fig. 1.7 et 1.8) : c’est l’exemple meme de 
la maladie papuleuse. II s’agit de lesions circonscrites, 
palpables, inflammatoires et recouvertes d’une hyperke- 
ratose donnant un aspect blanchatre ou gris en reseau a 
leur surface. La papule s’explique a la fois par l’epais- 
sissement de l’epiderme (acanthose hypertrophique, par 
augmentation de taille des keratinocytes), notamment de 
sa couche cornee, et par 1’ existence d’un infiltrat superfi- 
ciel en bande, qui donne sa consistance a la lesion. 





SEMEIOLOGIE 



Papule epidermique (fig. 1.9 et 1.10) : molluscum conta- 
giosum. Le relief est la consequence de l’epaississement 
de l’epiderme (acanthose hyperplasique, par multiplication 
des keratinocytes). La lesion est a la fois exophytique et 
endophytique. La papule resulte uniquement de l’epaissis- 
sement epidermique 

Papule dermique : mucinose papuleuse ou scleromyxoe- 
deme (fig. 1.11 et 1.12). Les papules du scleromyxoedeme 
sont monomorphes, de couleur chair, a surface lisse done 
sans alteration epidermique. Elies resultent de V accumula- 
tion de mucine dans le derme superficiel. La figure 1.12 
montre la mucine coloree par le bleu Alcian; cette 



accumulation souleve l’epiderme qui est lui-meme normal. 
La couche comee n’est pas modifiee. 

■ Nodules. Un nodule est une elevure circonscrite a contenu 
ferme, de plus de 10 mm de diametre. Quand les lesions 
mesurent plus de 20 mm, on peut parler de tumeur, quelle 
qu’en soit la nature. Au microscope, le nodule occupe toute 
la hauteur du derme, soulevant l’epiderme, et refoulant 
vers le cote les follicules pileux (fig. 1.15). 

■ Le cylindrome est un nodule rond, a surface lisse, loca- 
lise au cuir chevelu (fig. 1.13). La macroscopie de la 
figure 1.14 montre l’epiderme normal en surface, refoule 
par cette masse dermique d’ aspect grisatre. 




Fig. 1.10 Molluscum contagiosum. 







Fig. 1.13 Cylindrome. 



Fig. 1.14 Cylindrome (macroscopie). 



Fig. 1.15 Cylindrome - tumeur dermique 3 
soulevant I’epiderme. — 
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NOUURES 

La nouure est difficile a definir : il s’agit d’une lesion pal- 
pable, mais qui n’a pas de relief propre a la surface des tegu- 
ments. Ses limites laterales sont difficiles a percevoir et la 
lesion se palpe les doigts en crochets. On palpe en fait une 
induration profonde. 




Fig. 1.16 Erytheme noueux. 

VEGETATIONS ET VERRUCOSITES 

Les vegetations sont des excroissances ramifiees ou digiti- 
formes a surface molle ; elles sont solides. 

■ Vegetations veneriennes (fig. 1 . 1 8) : on voit bien 1 ’ aspect digiti- 
forme de cette excroissance. La microscopie montre une lesion 
pediculee, a surface hyperkeratosique, avec une papillomatose 



■ Erytheme noueux : c’est fexemple type de la nouure, qui est une 
grande lesion dermo-hypodermique, inflammatoire, mal limi- 
tee, chaude a la palpation et dure (fig. 1.16). II faut une biopsie 
profonde emportant fhypoderme pour voir les lesions. II s’agit 
d’une panniculite principalement localisee dans les septums. On 
voit au milieu de la figure 1.17 l’epaississement inflammatoire 
du septum sans atteinte du lobule graisseux lui-meme. 




Fig. 1.17 Erytheme noueux - panniculite septale. 



tres prononcee. II y a aussi une acanthose exophytique et endo- 
phytique caracteristique de cette lesion virale (fig. 1.19). 

Les verrucosites sont des vegetations a surface dure ou 
keratosique. II s’agit done aussi d’ excroissances digitiformes 
ou ramifiees. 

■ Papillome verruqueux (fig. 1 .20). La photographie montre 
1’ aspect keratosique de cette lesion dure qui est ramifiee. 





SEMEIOLOGIE 




Au microscope, il existe une papillomatose tres prononcee, 
comme posee a la surface de 1’ epiderme, correspondant 
bien a l’aspect clinique (fig. 1.21). On note aussi une hyper- 
keratose epaisse, responsable de la durete de la surface 
(fig. 1.21). 

LESIONS LIQUIDIENNES : VESICULES, 

BULLES ET PUSTULES 

Les vesicules sont des elevures circonscrites a contenu initia- 
lement clair, de moins de 5 mm de diametre. 

■ Les vesicules de cet eczema dysidrosique du dos de la 
main et du bord des doigts sont caracteristiques par leur 
taille et leur contenu clair ; elles peuvent avoir un aspect 
confluent (fig. 1.22). La vesicule est une cavite intra- 
epidermique (fig. 1.23) contenant une serosite a peine 
coloree en hematoxyline-eosine (HE) et des cellules 




Fig. 1.22 Dysidrose. 



inflammatoires. On note par ailleurs un epiderme acan- 
thosique et une surface parakeratosique qui va evoluer 
vers une croute. 

Les bulles sont des elevures circonscrites a contenu liqui- 
dien, de plus de 5 mm de diametre. Leur contenu peut etre 
clair, trouble ou hematique. 

■ Bulles typiques de pemphigoide (fig. 1.24). Les bulles sont 
tendues, bien limitees et de grande taille. La microscopie 
(fig. 1.25) montre une cavite remplie de serosite et de cel- 
lules inflammatoires. Dans la pemphigoide, la bulle est de 
type jonctionnel; le toit est compose de V epiderme intact, 
ce qui explique la solidite de la bulle. Le plancher conserve 
le dessin du derme papillaire. 

Les pustules sont des elevures circonscrites a contenu ini- 
tialement trouble. Quand elles sont folliculaires, on parle de 
folliculite pustuleuse. 




Fig. 1.23 Vesicules intra-epidermiques. 
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■ Folliculite pustuleuse (fig. 1.26). La lesion centree par un 
duvet contient du pus et est entouree d’un halo inflammatoire. 
II s’agit de folliculites a germe Gram negatif, qui sont souvent 
tres volumineuses. II existe une collection de polynucleaires 
au sein du follicule pileux, situee principalement dans f infun- 
dibulum et masquant la tige pilaire (fig. 1.27). L’infiltrat neu- 
trophilique a la peripherie du poil realise une perifolliculite. 



■ Pustules non folliculaires : psoriasis pustuleux. Les pus- 
tules sont de petite taille, mais confluent en nappes comme 
sur le cote gauche de la figure 1.28. II y a une large col- 
lection sous-epidermique contenant des polynucleaires 
neutrophiles, des lamelles de keratine et quelques cellules 
acantholytiques (fig. 1.29). Ces pustules du psoriasis ont 
tendance a decoder l’epiderme. 





Fig. 1 .28 Psoriasis pustuleux. 



Fig. 1 .29 Psoriasis pustuleux decollant la partie superficielle 
de I’epiderme. 
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LESIONS SECONDAIRES 

Les lesions secondaires ne correspondent pas au processus initial 
de la maladie pour la plupart d’entre elles. Elies resultent de revo- 
lution des lesions elementaires primaires, par exemple apres stimu- 
lation mecanique, surinfection, necrose d’origine vasculaire, etc. 

PERTES DE SUBSTANCE 

Ces nombreuses lesions sont defmies par leur profondeur et 
leur capacite de cicatriser. 

■ Excoriations : il s’agit de pertes de substance superficielles, 
provoquees par le grattage ou un arrachement superficiel. 
Elles sont souvent lineaires et se couvrent de croutes (voir 
plus loin). Le grattage provoque des pertes de substances 
superficielles dont 1’ orientation suggere fortement le carac- 
tere exogene (fig. 1.30). Au microscope (fig. 1.31), on voit 
au centre une interruption de fepiderme, avec a sa place 




Fig. 1 .30 Excoriations et croutes. 




Fig. 1.32 Ulcere (angiodermite necrotique). 



une squame-croute remplie de bacteries et de polynu- 
cleaires. II y a bien eu un arrachement, et la perte de subs- 
tance est recouverte d’une petite croute. Par definition, les 
excoriations guerissent sans cicatrice. 

■ Ulcere : angiodermite necrotique (fig. 1.32). L’ ulcere est une 
perte de substance profonde qui n’a pas de tendance spon- 
tanee a la cicatrisation, et qui guerit en laissant une cicatrice 
tres visible. On note une disparition complete de fepiderme 
et de la partie haute du derme sur la quasi-totalite de la lon- 
gueur du prelevement (fig. 1.33). Le derme inflammatoire 
tres remanie est directement en contact avec f exterieur. 

FISTULE 

La fistule est un orifice qui fait communiquer une structure 

profonde avec la surface cutanee. 

■ Fistule sur kyste pilonidal (fig. 1 .34) avec orifice et indu- 
ration profonde. L’ ablation de cette lesion montre un grand 
trajet epidermique qui va de la surface jusque dans l’hypo- 
derme (fig. 1.35). II s’agit d’une structure malformative. 




Fig. 1 .31 Excoriations : perte de substance et squame-croute. 




Fig. 1 .33 Ulcere avec grande perte de substance 
dermo-epidermique. 




Fig. 1 .34 Fistule sur kyste pylonidal. 



Fig. 1 .35 Fistule avec trajet oblique. 
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MODIFICATIONS DE LA COUCHE CORNEE 

Les squames sont des lamelles de keratine qui se detachent 
facilement et qu’on caracterise par leur taille et leur epaisseur. 
Les squames tres petites sont qualifies de pityriasiformes, 
celles du psoriasis sont micacees. On parle de squame-croute 
quand les lamelles de keratine se melent a de la serosite solidi- 
fiee. Les keratoses resultent d’un epaississement de la couche 
cornee qui ne se detache pas facilement de l’epiderme. Les 
keratoses sont done plus dures que les squames. La come est 
une keratose plus haute (plus epaisse) que large. 



■ Squames psoriasiformes : psoriasis en gouttes (fig. 1.36). II 
s’agit d’une lesion tout a fait initiale avec une inflammation 
bien limitee et une petite squame assez claire. Au microscope 
(fig. 1.37), on a une squame de petite taille caracterisee par 
1’ epaississement de la couche cornee, le caractere eosino- 
phile de celle-ci et la presence de polynucleaires qui sont les 
petits elements plus fonces visibles a faible grossissement. 



Squames-croutes du pityriasis lichenoide (fig. 1 .38) : on voit 
ici une inflammation et une squame «en pain a cacheter», 
qui va se detacher d’un bloc quand on la gratte, contraire- 
ment a celle du psoriasis qui s’ecaille progressivement et 
s’opacifie. Au microscope, la couche cornee est epaissie, 
parakeratosique, et contient des neutrophiles (fig. 1.39). 
Ces caracteristiques sont assez proches de cedes du psoria- 
sis. Ce sont les modifications de l’epiderme qui permettent 
de differencier ces deux petites lesions squameuses. 
Keratose actinique hypertrophique : la figure 1.40 montre 
une zone de cuir chevelu alopecique avec de multiples 
squames en peripherie et une keratose epaisse au centre 
ainsi que de nombreux troubles pigmentaires. La couche 
cornee tres epaisse, compacte, eosinophile est interrompue 
par les trajets folliculaires et les canaux sudoraux (fig. 1 .41). 
L’epiderme est epaissi et a des troubles de la maturation se 
traduisant par la parakeratose. 






Squame de pityriasis lichenoide. 



Fig. 1 .38 Squames de pityriasis lichenoide. 



Fig. 1.39 
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■ Corne plantaire : la figure 1 .42 illustre cet epaississement tres 
important de la couche comee, realisant une structure com- 
pacte et tres dure. Au microscope (fig. 1 .43), la couche comee 
est extremement epaisse, beaucoup plus haute que large, sur- 
montant un epiderme tres acanthosique avec papillomatose. 




Fig. 1 .42 Corne cutanee. 




croOtes 

Les croutes sont des modifications de surface qui resultent de 
la solidification d’un liquide biologique, du sang, du pus, de 
la serosite ou du liquide lymphatique. 

■ Croutes hemorragiques (fig. 1 .44) de couleur rouge fonce 
survenant sur des papules purpuriques. La croute est consti- 
tute de nombreuses hematies et a un fond tres eosinophile 
(fig. 1.45). II existe aussi des hematies extravasees et un 
infiltrat inflammatoire dans le derme, resultant ici d’une 
vasculite leucocytoclasique. 

■ Croutes de l ’eczema nummulaire. Dans la forme typique, on 
a des medallions erythemateux plus ou moins confluents, a 
surface suintante et crouteuse (fig. 1.46). C’est le suinte- 
ment qui donne secondairement la croute en se solidifiant. 
La microscopie (fig. 1.47) montre l’acanthose avec spon- 
giose et exocytose, et une croute superficielle, dans laquelle 
on a des cellules parakeratosiques, mais surtout beaucoup 
de serosite eosinophile et des cellules inflammatoires. 





Fig. 1 .45 Croutes hemorragiques avec vasculite. 





Fig. 1 .47 Eczema nummulaire avec squame-croute eosinophile. 
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MODIFICATION DE LA CONSISTANCE 
DE LA PEAU 

La sclerose est caracterisee par une induration de la peau. On 
parle de sclerodactylie quand ce phenomene touche les doigts. 
L’atrophie cutanee peut resulter d’une diminution d’epais- 
seur de chacune des couches de la peau, epiderme, derme ou 
hypoderme. L’anetodermie resulte d’une diminution du tissu 
elastique. 



■ La morphee profonde est un exemple de sclerose. La palpa- 
tion indique une induration des tissus profonds, diffuse, avec 
un phenomene de peau d’orange a la surface (fig. 1.48). Au 
microscope, on voit un epaississement du derme, et surtout 
un septum interlobulaire tres elargi et fibreux (fig. 1.49), 
en raison de 1’ extension de la sclerose vers la profondeur. 
La figure 1.50 est un detail permettant de voir 1’ apposition 
de neocollagene entre le derme qui s’epaissit en haut et 
l’hypoderme qui disparait progressivement en bas. II s’y 
associe des cellules inflammatoires. 





Fig. 1 .50 Apposition de neocollagene en profondeur : morphee. 
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■ L’atrophie extreme de Yheliodermie est demontree 
figure 1 .5 1 . On a des cicatrices stellaires, avec un epiderme 
extremement fin (aspect plisse en papier de cigarette), 
une visibilite anormale du reseau veineux et du purpura 
de Bateman. Au microscope (fig. 1.52), l’epiderme est 
nettement diminue en epaisseur. Le derme apparait tres 
clair, avec une elastose actinique et on voit des vaisseaux 
dilates. 



■ Y' anetodermie est caracterisee par des papules, car il 
s’agit d’elevures circonscrites bien limitees (fig. 1.53). I 
Quand on palpe, toutefois, cette papule molle depressible, 
elle-est constitute d’une herniation du tissu dermique. La 
figure 1.54 montre (coloration a l’orceine) que l’anetoder- 
mie est liee a la disparition focale du tissu elastique : toutes 
les fibres elastiques ont disparu dans le derme superficiel et 
moyen. 




Fig. 1.51 Atrophie extreme de I’heliodermie 
des avant-bras. 
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Fig. 1 .52 Atrophie epidermique et dermique, avec elastose 
actinique. 




Fig. 1.53 Anetodermie. 



Fig. 1.54 Anetodermie (coloration a I’orceine montrant la 
disparition des fibres elastiques). 
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Eczemas et dermatoses 

spongiformes 




Eczema de contact (prototype de I'eczema) 1 3 
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Prurit et prurigo 23 



Le terme d’eczema est vague, et fait reference en frangais le 
plus souvent a I’eczema de contact ou a la dermatite atopique. 
Ce mot n’existe presque pas en anglais, ou l’on utilise le terme 
de spongiform dermatitis , qui est plus exact, car il s’agit plus 
d’un groupe de maladies que d’une entite. Etymologiquement, 
I’eczema est une dermatose qui suinte. Toutes ces dermatites 
sont done caracterisees par la spongiose associee a une exo- 
cytose, et par la formation de vesicules. En revanche, certains 
« eczemas » ne sont pas vesiculeux, comme I’eczema de stase, 
I’eczema craquele ou la plupart des toxidermies. Le prototype 
de la dermatite spongiforme est I’eczema de contact aller- 
gique. Quand on parle d’eczema, il faut toujours y aj outer un 
adjectif. 



ECZEMA DE CONTACT (PROTOTYPE 
DE l/ECZEMA) 

ECZEMA AIGU 

Dans la forme aigue, on a une vesiculation importante 
(fig. 2.1). Ces vesicules, tres petites, confluentes, sont obser- 
vees a l’endroit du contact avec l’allergene ou d’un test epicu- 
tane avec des allergenes standardises. 

Les vesicules resultent d’un phenomene de spongiose, se 
caracterisant par un aspect clair, avec espacement des kera- 
tinocytes (fig. 2.2). Il y a aussi un oedeme inflammatoire 
du derme superficiel et une exocytose lymphocytaire. Sur 
la figure 2.3, on voit les lymphocytes dans l’epiderme avec 
presence occasionnelle de polynucleaires eosinophiles. La 
vesicule contient des lymphocytes et parfois des cellules de 
Langerhans. 

Les vesicules sont fragiles et se rompent facilement, laissant 
sourdre un petit suintement spontanement ou apres grattage. Il 
s’agit des «puits de Devergie» (fig. 2.4). Au microscope, on 
voit une interruption de la couche comee et la presence d’une 
serosite a cet endroit (fig. 2.5). 

Dermatologie. De la clinique a la microscopie 
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Fig. 2.1 Multiples vesicules d’un eczema aigu. 




Fig. 2.2 Spongiose diffuse et infiltrat dermique. 




Fig. 2.3 Spongiose et exocytose de lymphocytes et de 
polynucleaires eosinophiles. 
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Fig. 2.6 Eczema subaigu avec 
suintement et croutes. 




Fig. 2.7 Eczema subaigu avec 
croutes jaunes multiples. 




Fig. 2.8 Spongiose, exocytose 
et parakeratose. 



Correlation anatomoclinique 

C’est I’accumulation de liquide qui constitue la spon- 
giose, puis les vesicules. Le toit de ces vesicules est 
tres mince, constitue souvent uniquement de la couche 
cornee. II y a done une rupture et une exteriorisation du 
contenu de ces vesicules, d’ou I’aspect de ces petits 
puits suintants. 

v / 

Ces aspects ne sont pas specifiques de 1’ eczema de contact. 
La dermatite orthoergique peut realiser une dermatite spongi- 
forme voisine. 



ECZEMA SUBAIGU 

Les vesicules sont remplacees par un suintement, des croutes 
et des squames (fig. 2.6). Dans les formes tres suintantes 
(fig. 2.7), on a des croutes claires de couleur jaune. Au micro- 
scope, la figure 2.8 montre la spongiose, V exocytose, la vesi- 
culation et la presence de serosite dans la couche cornee, qui 
devient parakeratosique. 







ECZEMA CHRONIQUE 

L’ eczema chronique comprend des lesions papuleuses, par- 
fois squameuses, sans suintement ni croutes (fig. 2.11). 

Au microscope (fig. 2.12), il n’y a ni vesicule ni spongiose 
notables. La couche comee est orthokeratosique. II persiste 
un infiltrat dermique superficiel peu abondant, fait de cellules 
mononucleees. L’epiderme est tres acanthosique. II s’agit 
d’une acanthose hypertrophique qu’on voit egalement dans 
les licheniflcations et le lichen plan. 




Correlation anatomoclinique 

Le processus inflammatoire devient chronique : a la der- 
matite vesiculeuse et spongiotique succede un epaississe- 
ment cutane sans suintement, qui se traduit par des lesions 
seches ou des papules proches du lichen, d’ou le terme de 
lichenification. 

V ) 



AUTRES TYPES D'ECZEMA 
ECZEMA NUMMULAIRE 

L’ eczema nummulaire est un tableau particulier, constitue de 
medaillons arrondis situes principalement sur les membres et 
survenant dans la deuxieme moitie de la vie. II n’y a le plus 
souvent pas de cause allergique decelable. Ces eczemas sont 
souvent rebelles au traitement. Ils sont caracterises par leur 
aspect suintant et crouteux. II existe aussi des eczemas num- 
mulaires d’ aspect craquele (voir plus loin). 

La figure 2.13 montre un aspect typique, avec des vesicules, 
des croutes et des erosions suintantes. II existe un fond de xerose. 




Fig. 2.13 Eczema nummulaire. 
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Au microscope, on a une acanthose reguliere de type pso- 
riasiforme, avec spongiose plus ou moins diffuse et parfois 
des vesicules. Le derme est le siege d’un infiltrat lymphocy- 
taire perivasculaire. La caracteristique principale est la croute 
epaisse faite de serosite, de cellules inflammatoires et de cel- 
lules parakeratosiques, qui recouvre la totalite de l’epiderme 
(fig. 2.14). Les papilles sont claires et contiennent des vais- 
seaux dilates comme dans le psoriasis. II n’y a toutefois pas 
dans le psoriasis de vesicule, ni de squame-croute humide 
continue. 



Avec le temps, on a un aspect plus squameux ou des croutes 
seches (fig. 2.15). Sur la figure 2.16, on a un autre exemple de 
suintement avec croute ; sur la gauche, la couche comee para- 
keratosique correspond a des lesions plus seches (fig. 2.16). 






Fig. 2.14 Eczema nummulaire avec 
epaisse squame-croute faite de serosites 
et de cellules inflammatoires. 



Fig. 2.15 Eczema nummulaire avec 
squames. 



Fig. 2.16 Eczema nummulaire avec 
squame-croute remplie de serosite 
et acanthose psoriasiforme. 




ECZEMA CRAQUELE 

L’ eczema craquele est caracterise par un reseau de fines cra- 
quelures de l’epiderme (fig. 2.17). II peut y avoir un tres leger 
suintement mais, le plus souvent, les lesions sont seches et ne 
forment pas de croutes. Elies s’accompagnent souvent d’une 
xerose diffuse et de prurit. On voit ce tableau aux jambes et 
aux surfaces convexes qui frottent contre les vetements ou les 
draps d’hopital, chez des adultes apres 50 ans, ayant parfois 
des carences alimentaires. 



Au microscope, il n’y a pas de spongiose ni de vesicules 
(ou seulement une spongiose moderee), mais une couche cor- 
nee montrant des foyers de parakeratose isoles. La figure 2.18 
montre bien l’alternance d’ ortho- et de parakeratose. Sur la 
figure 2.19, on a un gros plan sur la parakeratose, contenant 
quelques cellules inflammatoires et parfois un peu de serosite. 
La spongiose sous-jacente est tres minime. 
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Correlation anatomoclinique 




C’est la parakeratose en foyers discontinus qui donne I’image 


de craquelures separant des squames. 


/ 



DYSIDROSE 

La dysidrose est un eczema vesiculeux des regions pal- 
moplantaires, typiquement au bord des doigts, et pouvant 
s’etendre aux zones de la paume et de la plante. Les vesicules 
sont plus solides que celles de L eczema de contact classique 
(fig. 2.20 et fig. 2.21) et apparaissent comme enchassees dans 




l’epiderme. II y a un prurit important. Ces vesicules sechent 
en formant de petites lesions arrondies (fig. 2.22). 

La figure 2.23 montre une dysidrose typique avec de volu- 
mineuses vesicules bien limitees, occupant tout Lepiderme, 
avec spongiose. Leur toit est solide car il est constitue de 
l’epaisse couche comee des zones acrales. 






Fig. 2.24 Vesicules et spongiose. 
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ECZEMA DE STASE 

L’ eczema ou dermite de stase survient en cas d’insuffisance 
veineuse chronique. II s’agit d’une dermo-epidermite rare- 
ment vesiculeuse cliniquement, avec suintement, squames 
et croutes sur un fond d’ oedeme; des anomalies pigmen- 
taires a type de dermite ocre sont tres communes (fig. 2.25). 
L’ eczema de stase resulte de foedeme permanent, de la pres- 
sion augmentee et de facteurs exogenes irritants (savon, disin- 
fectant) ou veritablement allergisants. 

La figure 2.26 montre une fibrose du derme profond, 
avec proliferation de vaisseaux dans le derme moyen et 
superficiel et squame-croute remplie de serosite. Suivant 
les cas, foedeme peut etre une composante majeure, quand 



il y a une insuffisance cardiaque notamment. Comme sur la 
figure 2.27, cet oedeme est toujours inflammatoire. Le gros 
plan (fig. 2.28) montre foedeme et la proliferation de veinules 
et de capillaires). 






Fig. 2.27 Eczema de stase : oedeme diffus et infiltrat dermique. 



Fig. 2.28 Dermite de stase : capillaires neoformes et depots 
d’hemosiderine. 
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DERMATITE ATOPIQUE 

II existe de multiples presentations de la dermatite atopique 
(DA); en poussee aigue, on a un fond erythemateux, des 
squames, un prurit majeur et un suintement (fig. 2.29). Les 
grands enfants et les adultes ont des atteintes preferentielles 
aux plis de flexion (fig. 2.30) ou Ton voit des excoriations et 
des croutes, ou une lichenification selon l’intensite du grat- 
tage. Les enfants ont souvent des lesions depigmentees mal 
limitees (pityriasis alba) qui font suite a des medaillons d’ ec- 
zema sec (fig. 2.31), sur fond de xerose. A la phase chro- 
nique, on a des papules brillantes (fig. 2.32), qui rappellent 
le lichen. Chez les adultes, il existe une atteinte preferen- 
tielle de la tete et du cou, avec erytheme diffus et prurit chro- 
nique, aboutissant a un epaississement diffus des teguments 




Fig. 2.29 Dermatite atopique en poussee. 




Fig. 2.31 Pityriasis alba, forme de I’enfant. 



(fig. 2.33). Dans d’autres cas, la DA peut se presenter comme 
un eczema nummulaire diffus et suintant (fig. 2.34). 

II n’est pas possible de faire la distinction entre une derma- 
tite spongiforme au sens large et une DA. A la phase aigue, on 
a une dermatite spongiforme avec parakeratose et vesicules 
remplies de serosite (fig. 2.35), de lymphocytes, mais aussi de 
cellules de Langerhans. Le derme est le siege d’un oedeme et 
d’un infiltrat de cellules mononucleees avec des eosinophiles 
(element qui peut orienter vers la DA). A la phase chronique 
(fig. 2.36), on a une acanthose hypertrophique de type liche- 
nien, epaississement de la granuleuse, et couche cornee com- 
pacte legerement parakeratosique. II n’y a plus de spongiose 
ni d’exocytose. Au fort grossissement, on voit une fibrose des 
papilles (fig. 2.37). L’ infiltrat dermique est constitue de cel- 
lules mononucleees et de quelques eosinophiles. 




Fig. 2.30 Dermatite atopique avec atteinte des plis des coudes. 




Fig. 2.32 Dermatite atopique chronique avec lichenification. 
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Fig. 2.35 Dermatite atopique - dermatite spongiforme avec 
vesiculation et infiltrat dermique. 




Fig. 2.36 Dermatite atopique chronique avec lichenification, 
infiltrat dermique contenant quelques eosinophiles. 




Fig. 2.37 Acanthose sans spongiose, fibrose du derme 
et infiltrat chronique contenant quelques eosinophiles. 



AUTRES DERMATITES SPONGIFORMES 

Les dermatites irritatives, les toxidermies medicamenteuses et 
toutes les viroses responsables d’exanthemes peuvent se mani- 
fester par une dermatite spongiforme peii specifique. Au sein 
de ce groupe, le pityriasis rose de Gibert est particulier, car il 
a une presentation histopathologique qui peut etre reconnue. 



PITYRIASIS ROSE DE GIBERT (PRG) 

Le PRG est une maladie eruptive touchant les jeunes adultes, 
et se presente sous forme de lesions de forme annulaire pre- 
dominant au tronc (fig. 2.38), parfois tres profuses (fig. 2.39). 
II y a souvent une histoire caracteristique avec un medaillon 
initial dit «heraldique» (fig. 2.39), plus grand que les autres, 
et restant isole avant f eruption de multiples autres elements 
erythematosquameux, disposes sur le tronc en « branches de 
sapin». Le renforcement annulaire peripherique de f inflam- 
mation est un des bons signes de la maladie (fig. 2.40). 

Le PRG peut se reconnaitre a faible grossissement par son 
architecture qualifiee par Edouard Grosshans d’« infiltrat 
principalement papillaire». On voit sur les figures 2.41 et 
2.42 une dermatite spongiforme, avec des papilles elargies, 
limitees de part et d’ autre par des cretes epidermiques un 
peu amincies. La papille est souvent plus claire que le reste 
du derme (fig. 2.42), ce qui peut rappeler l’erytheme poly- 
morphe. La figure 2.43 montre l’amincissement des cretes 
epidermiques et l’elargissement de la papille, siege d’un infil- 
trat de cellules mononucleees. II existe une spongiose discrete 
et une parakeratose. Au sommet des papilles, on a une accu- 
mulation d’oedeme qui peut faire penser a une vacuolisation 
basale. La figure 2.44 montre des hematies extravasees, qu’on 
peut voir en exocytose dans l’epiderme avec quelques lym- 




Fig. 2.38 Pityriasis rose de Gibert. 




Fig. 2.39 Pityriasis rose de Gibert - forme profuse avec grand 
medaillon initial du cote gauche. 
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Fig. 2.40 Medaillons erythematosquameux a renforcement 
peripherique. 




Fig. 2.41 Infiltrat principalement papillaire. 





Fig. 2.43 Elargissement des papilles, 
amincissement des cretes. 



Fig. 2.44 Infiltrat papillaire et hematies 
en exocytose. 



Fig. 2.42 Infiltrat principalement papillaire 
avec oedeme. 



phocytes; c’est evocateur du PRG mais non specifique. Ce 
type d’ infiltrat principalement papillaire peut etre observe 
aussi dans les capillarites purpuriques. 

ERYTHRODERMIE 

L’erythrodermie se definit comme un erytheme diffus tou- 
chant au moins 90 % de la surface corporelle depuis au moins 
6 semaines, ce qui la distingue des exanthemes. Les causes en 
sont multiples. Les plus frequentes sont un eczema genera- 
lise, un psoriasis ou une toxidermie medicamenteuse. Parmi 
les causes plus rares, on trouve le syndrome de Sezary, le pity- 



riasis rubra pilaire, le lichen plan ou certains pemphigus. Les 
signes cliniques ne sont souvent pas specifiques et, en V ab- 
sence d’ antecedents clairs, ne permettent pas toujours d’ iden- 
tifier la cause. La figure 2.45 montre un erytheme diffus, un 
epaississement des teguments et un aspect drape dans le dos, 
qui peuvent faire evoquer un syndrome de Sezary. Une toxi- 
dermie medicamenteuse pourrait aussi etre en cause. Parfois, 
on reste dans une situation d’attente sur le plan diagnostique 
clinique et histologique, et l’on parle d’erythrodermie non 
specifique ou «homme rouge ». Cette situation d’attente pre- 
cede souvent le syndrome de Sezary avere. 
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Sur le plan histopathologique, les signes sont peii speci- 
fiques. Dans le meilleur des cas, on a un aspect evoquant fun 
des diagnostics principaux, notamment le psoriasis, une toxi- 
dermie ou un lichen. Le plus souvent, il s’agit d’une derma- 
tite spongiforme chronique (fig. 2.46) avec infiltrat du derme 
superficiel plus ou moins dense ; parfois, au contraire, il y a 
peu d’ infiltrat, mais un aspect oedemateux et discretement 
spongiotique (fig. 2.47). 



La presence de necroses keratinocytaires et d’eosino- 
philes peut orienter vers une toxidermie. Au plus fort gros- 
sissement, un infiltrat dense avec exocytose de lymphocytes 
sans spongiose majeure doit faire evoquer le mycosis fon- 
goide ou le syndrome de Sezary (fig. 2.48). Dans ces cas, 
fimmunomarquage permet de caracteriser la population 
lymphocytaire. 




Fig. 2.45 Erythrodermie avec aspect drape des 
teguments du dos. 

v 




Fig. 2.46 Erythrodermie avec dermatite spongiforme 
et infiltrat dermique peu specifique. 




Fig. 2.47 Erythrodermie avec discrete dermatite spongiforme, 
infiltrat et oedeme du derme. 




Fig. 2.48 Dermatite spongiforme avec infiltrat dense et 
exocytose de lymphocytes dans une erythrodermie. 
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PRURIT ET PRURIGO 

Le prurit est le principal signe fonctionnel cutane, defini 
comme la sensation particuliere qui conduit au grattage. Sa 
traduction clinique et histopathologique resulte du grattage 
lui-meme, avec des excoriations (fig. 2.49), voire des ulce- 
rations quand il y a un prurit tres intense, notamment dans 
les grands prurigos excories. Lorsque le prurit est chronique, 
il y a un epaississement progressif de repiderme qui devient 
squameux et papuleux. On parle de lichenification, par ana- 
logic clinique avec le lichen plan. Les papules sont isolees 



ou confluentes. Enfm, on peut aboutir au tableau de prurigo 
nodulaire. 

L’ excoriation se caracterise par une perte de substance epi- 
dermique, remplacee par une squame-croute avec beaucoup de 
serosite, des cellules inflammatoires et des bacteries. Il existe des 
depots de fibrine dans le derme superficiel et un infiltrat inflam- 
matoire plus ou moins abondant (fig. 2.50). A la phase chro- 
nique, repiderme est acanthosique (fig. 2.51, 2.52 et 2.53), avec 
epaississement de la granuleuse et de la couche comee. Il persiste 
encore des depots fibrineux eosinophiles dans le derme superfi- 
ciel, associes a un infiltrat inflammatoire et a une fibrose. 




Fig. 2.49 Prurit avec lesions de grattage et croutes. 
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Fig. 2.51 Prurit chronique entraTnant une lichenification. 





Fig. 2.52 Prurit chronique avec epaississement de repiderme 
et depots eosinophiles a la jonction dermo-epidermique. 



Fig. 2.53 Papules multiples lichenifiees. 
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Dans le prurigo nodulaire, ou nodule de Picker (fig. 2.54), 
on a une lesion papuleuse ou nodulaire bien limitee, avec 
acanthose, papillomatose et tres epaisse hyperkeratose ortho- 
keratosique (fig. 2.55). La figure 2.56 montre l’enorme epais- 



sissement de la couche granuleuse et P hyperkeratose. Au fort 
grossissement (fig. 2.57), on voit la fibrose du derme et l’infil- 
trat de cellules mononucleees. II n’y a pas de spongiose dans 
cet epiderme acanthosique. 





Fig. 2.56 Prurigo nodulaire (lichenification) avec 
hyperkeratose. 




Fig. 2.57 Acanthose, fibrose du derme et inflammation 
dermique. 
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La peau est un organe tres expose aux maladies infectieuses, 
qu'elles soient virales, bacteriennes, fongiques ou parasitaires. 
Elle est le site d’infections par inoculation, du fait de son 
exposition directe aux agents infectieux de renvironnement, 
ou transmises par des insectes. La peau est aussi l ? un des sites 
d’expression des infections systemiques. 



VIROSES A EXPRESSION CUTANEE 

INFECTIONS A PAPILLOMAVIRUS 
HUMAINS (HPV) 

Les HPV sont une large famille de virus de la famille des 
Papoviridae , dont plus de 120 sont identifies dans des lesions 
cutaneomuqueuses chez rhomme. Certains sont etroitement lies 
a des lesions cliniques specifiques. Certains sont oncogenes. 



Verrues plantaires 

Les verrues plantaires sont de deux varietes : les verrues superfi- 
cielles a HPV2, multiples et confluentes en placards keratosiques 
(verrues en mosaique, fig. 3.1), et les myrmecies a HPV1, ver- 
rues endophytiques profondes, douloureuses, isolees ou reduites 
a quelques unites (fig. 3.2). Histologiquement, on voit dans une 
myrmecie une hyperplasie papillomateuse endophytique et exo- 
phytique de fepiderme, avec une epaisse couche comee (fig. 3.3 
et 3.4). L'effet cytopathogene HPV est souvent tres visible, sous 
forme de halos clairs perinucleaires (koilocytes), de binuclea- 
tion, et de granulations cytoplasmiques grossieres basophiles ou 
eosinophiles dans la couche granuleuse (fig. 3.5). 

Verrues vulgaires 

Les verrues vulgaires siegent surtout sur les mains. Elies sont 
exophytiques, a surface hemispherique herissee de saillies 
keratosiques, parfois sillonnees de crevasses (fig. 3.6). Leur 
nombre est variable. Les verrues peri-ungueales ou sous- 
ungueales sont douloureuses (fig. 3.7). Histologiquement, il 
s’agit d'une proliferation epidermique principalement exophy- 
tique, papillomateuse, hyperkeratosique, avec effet cytopa- 
thogene HPV (fig. 3.8, 3.9 et 3.10). 
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Fig. 3.6 Verrues vulgaires digitales. 



Fig. 3.7 Verrue vulgaire peri-ungueale. 




Fig. 3.8 Verrue vulgaire. 




Fig. 3.9 Papillomatose exophytique. 



Fig. 3. 1 0 Verrue vulgaire - effet 
cytopathogene HPV. 











MALADIES INFECTIEUSES 



Verrues planes 

Les vermes planes sont de petites papules a peine 
surelevees, couleur peau normale, jaune, ou bmn 
clair, siegeant sur le visage, le dos des mains, les 
bras, les jambes et les genoux (fig. 3.11 et 3.12). 
Histologiquement, fepiderme est a peine acantho- 
sique, a surface plane (fig. 3.13) ou a peine verru- 
queuse (fig. 3.14). On voit dans le haut du corps 
muqueux et la couche granuleuse l'effet cytopatho- 
gene HPV (fig. 3.15). 




Fig, 3,1 1 et 3.12 Verrues planes peribuccales. 





Fig. 3.13 Verrue plane. 




Fig. 3.14 Verrue plane peu 
verruqueuse. 



Fig. 3.15 Verrue plane - effet 
cytopathogene du HPV. 



Verrues genitales 

Les vermes genitales, ou condy- 
lomes, sont des formations chamues 
pediculees, roses ou rouges, plus ou 
moins exuberantes (fig. 3 . 1 6 et 3 . 1 7), 
ou parfois des lesions plus planes 
rosees, presque infracliniques. 

Histologiquement, la proliferation 
epidermique est tres exophytique, a 
surface festonnee (fig. 3.18 et 3.19). 

Les keratinocytes sont le siege d'ef- 
fet cytopathogene HPV, sans atypie 
keratinocytaire (fig. 3.20). 

Fig. 3.16 et 3.17 Verrue genitale du penis et perianales. 







Fig. 3.18 Verrue genitale. 



Fig. 3. 1 9 Verrue genitale - surface 
festonnee. 



Fig. 3.20 Verrue genitale - effet 
cytopathogene du HPV. 
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pidermodysplasie verruciforme 

L'epidermodysplasie verruciforme (EV) est une genoder- 
matose caracterisee par une infection cutanee chronique 
par certains HPV, liee a une mutation des genes EVER1 ou 
EVER2. Ces HPV incluent HPV5 et HPV8 qui sont onco- 
genes et affectent 90 % des malades. On decrit egalement 
une phenocopie de l'EV, ou pseudo-EV, chez des patients 
immunodeprimes (greffes d’organes, SID A). Les lesions 
cliniques consistent en des papules squameuses ou kera- 
tosiques a type de verrues planes, confluentes en plaques, 
et en macules erythemateuses finement squameuses pou- 
vant faire evoquer un pityriasis versicolor (fig. 3.21). 
Histologiquement, l'epiderme est acanthosique, peu papil- 
lomateux (fig. 3.22). L'effet cytopathogene viral des HPV 



impliques est visible dans des colonnes verticales de l'epi- 
derme (fig. 3.23), avec des keratinocytes au cytoplasme gris 
bleute avec un halo perinucleaire (fig. 3.24). 






Fig. 3.23 Epidermodysplasie verruciforme. 




Fig. 3.24 Epidermodysplasie verruciforme - detail 
cytologique. 







MALADIES INFECTIEUSES 



VIRUS DU GROUPE HERPES 
Maladies a virus varicelle-zona 

Les maladies a vims varicelle-zona (VZV) comprennent la 
phase de primo-infection, la varicelle, et les episodes de recur- 
rence localisee, le zona. 

La varicelle consiste cliniquement en une eruption dis- 
seminee de macules rosees, vite surmontees d'une vesicule. 
Rapidement, le liquide se trouble et la lesion s'ombilique, 
se desseche et forme une croute (fig. 3.25). Dans le zona, 
l’emption touche un ou plusieurs metameres. Elle est faite de 
plaques erythemateuses se couvrant rapidement de vesicules, 



parfois en bouquets, qui se fletrissent, se dessechent et for- 
ment une croute (fig. 3.26 et 3.27). 

Histologiquement, les lesions de la varicelle (fig. 3.28) 
et du zona sont tres proches. On observe une vesicule intra- 
epidermique focale, soulignee par un abondant infiltrat lym- 
phocytaire dermique perivasculaire superficiel et profond. 
L'epiderme est necrose, siege d'un effet cytopathogene de type 
herpes (multinucleations en pile d'assiettes, noyaux vitreux, 
inclusion intranucleaire) (fig. 3.29). Dans la varicelle, il existe 
une vasculite necrosante des petits vaisseaux dermiques 
associee (fig. 3.30). 





Fig. 3.28 Varicelle. Fig. 3.29 Effet cytopathogene du VZV. Fig. 3.30 Necrose epidermique 

et vasculite dermique. 
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Infections a virus herpes simplex I 
ou 2 (HSV1 ou 2) 

Ces infections sont caracterisees par leur sequence : primo- 
infection, latence, recurrences multiples. La primo-infection 
s'accompagne de vesicules en bouquets, d ? erosions grisatres 
polycycliques muqueuses a lisere rouge, en zone buc- 
cale ou genitale (fig. 3.31). Les recurrences herpetiques 
consistent en une plaque erythemateuse precedant l'appa- 
rition de quelques vesicules groupees en bouquet, laissant 
place a une erosion suivie d’une croute (fig. 3.32, 3.33 et 
3.34). Histologiquement, la primo-infection ou la recurrence 
montrent une vesiculation intra-epidermique (fig. 3.35) 
avec necrose keratinocytaire et effet cytopathogene de type 
herpes (fig. 3.36, 3.37 et 3.38). Fjg _ 3 _ 31 p r i mo -infection herpetique buccale. 








Fig. 3.35 Herpes - lesion vesiculeuse. 



Fig. 3 .36 Necrose, vesiculation 
et effet cytopathogene. 



Fig. 3.37 Effet cytopathogene du HSV - 
noyaux vitreux, multinucleation. 
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Fig. 3.39 Herpes chronique 
pseudotumoral. 



Fig. 3.40 Herpes chronique - 
plasmocytes sur fond fibreux. 




Fig. 3.38 Effet cytopathogene 
du HSV - inclusion intranucleaire. 



Les herpes chroniques sont cliniquement des masses 
vegetantes anogenitales ulcerees, parfois pseudotumorales. 
Histologiquement, il existe un dense infiltrat dermique sur 
fond de fibrose, constitue de tres nombreux plasmocytes poly- 
typiques (fig. 3.39 et 3.40). L’effet cytopathogene epithelial 
peut manquer dans ces formes chroniques. 



Primo-infection a cytomegalovirus 
(CMV) 

La primo-infection a cytomegalovirus (CMV) est souvent 
asymptomatique. Les deficits immunitaires acquis vont faci- 
liter la reactivation du virus, qui peut se manifester dans la 
peau sous la forme d ? un exantheme morbilliforme peu spe- 
cifique, maculeux ou maculopapuleux (fig. 3.41). Comme 
dans la plupart des exanthemes viraux (HHV6, parvovirus 
B19, virus d'Epstein-Barr [EBV], rubeole, adenovirus), on 
observe un infiltrat lymphocytaire perivasculaire peu speci- 
fique (fig. 3.42). Ici, cependant, on peut parfois voir de rares 
inclusions cytomegaliques dans les cellules endotheliales der- 
miques, avec un aspect en « oeil de hibou », souligne par l'im- 
munomarquage anti-CMV (fig. 3.43 et 3.44), confirmant la 
nature du virus en cause. 



Correlation anatomoclinique 

Dans la varicelle, le zona et I 'herpes, la lesion elementaire est 
une vesicule intra-epidermique, qui correspond a la zone de 
necrose keratinocytaire et d'effet cytopathogene. L'intensite 
de I'inflammation dermique et de la destruction epidermique 
explique revolution cicatricielle de certaines lesions. 




Fig. 3.41 CMV - exantheme. 






Fig. 3.42 CMV - infiltrat perivasculaire. 



Fig. 3.43 Cellule endotheliale avec 
inclusion cytomegalique. 



Fig. 3.44 Immunomarquage du CMV. 
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POX- ET PARAPOXVIRUS 
Molluscum contagiosum 

Les molluscums contagiosums sont dus a un vims a ADN du 
groupe Poxvims. Cliniquement, ce sont des papules hemis- 
pheriques, translucides ou rosees, mesurant souvent moins de 
5 mm de diametre. Elies sont ombiliquees au centre, peuvent 
etre uniques ou multiples, et sont parfois inflammatoires 
(fig. 3.45 et 3.46). L'image histologique est caracteristique. 
L'epiderme est acanthosique, invagine en lobules reguliers 
organises autour d’un foyer central contenant de la keratine et 
des corpuscules du molluscum contagiosum (fig. 3.47). Les 
keratinocytes infectes contiennent un volumineux corps d’in- 
clusion intracytoplasmique, d’abord granuleux eosinophile, 
puis hyalin basophile (fig. 3.48 et 3.49). 






Fig. 3.48 Molluscum contagiosum - 
atteinte folliculaire. 




Fig. 3.49 Molluscum contagiosum - 
effet cytopathogene. 



Correlation anatomoclinique 

Le molluscum contagiosum est 
I'exemple de la papule epider- 
mique, dont le corps est consti- 
tue de I'hyperplasie epidermique, 
reguliere, en lobules invagines 
reguliers. Son architecture bien 
limitee avec maturation centrale 
explique I'ombilication clinique, et 
la facilite a traiter ces lesions par 
curetage. 
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Orf 

L’Orf est du a un parapoxvirus, transmis a l’homme par des 
ovins ou caprins contamines. La lesion apparait au site d’ino- 
culation, presque toujours sur la main. II s’agit d’une papule 
erythemateuse, qui devient nodulaire, ulceree au centre 
(fig. 3.50 et 3.51). La lesion se couvre ensuite d’une croute 
et guerit sans cicatrice. L'image histologique associe un infil- 



trat dermique inflammatoire abondant, avec des lymphocytes 
actives, et une degenerescence ballonisante des keratinocytes 
du corps muqueux en bordure de l’ulceration, avec quelques 
grains eosinophiles, correspondant a l'effet cytopathogene 
viral (fig. 3.52 et 3.53). 

Les lesions du nodule des trayeurs, dues a un parapoxvirus 
porte par certains bovins, sont tres proches cliniquement et 
histologiquement de l'Orf. 






Fig. 3.51 Nodule d'Orf. 



Fig. 3.53 Nodule d'Orf - effet cytopathogene. 
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AUTRES VIRUS 

Syndrome « mains-pieds-bouche » 

C'est une virose liee a des vims coxsackie ou d'autres 
enterovirus de type echo. L'enantheme buccal est ante- 
rieur, constitue de vesicules vite rompues, laissant des 
erosions grisatres a lisere rouge (fig. 3.54). L'exantheme 
touche les mains et les pieds ; il est constitue de vesicules 



ovalaires, oblongues, a toit blanc-grisatre, avec aureole 
erythemateuse (fig. 3.55 et 3.56). L'image histologique est 
celle d’une vesicule intra-epidermique bien limitee, avec 
degenerescence ballonisante moderee des keratinocytes, 
necrose, et quelques neutrophiles (fig. 3.57). Le derme 
contient un infiltrat inflammatoire lymphocytaire s'eten- 
dant peu au-dela de la vesicule (fig. 3.58). 






Fig. 3.58 Syndrome mains-pieds-bouche - necrose 
et ballonisation keratinocytaire bien limitee. 



Fig. 3.57 Syndrome mains-pieds-bouche. 
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Rougeole 

La rougeole est caracterisee par un enantheme buccal evoca- 
teur, un catarrhe oculonasal marque, puis un exantheme mor- 
billiforme fait de petites maculopapules confluentes, touchant 
le tronc, les membres et surtout le visage (fig. 3.59 et 3.60). 
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Histologiquement, faspect est parfois peu specifique, comme 
dans beaucoup d'exanthemes viraux. Cependant, on peut par- 
fois trouver une inflammation folliculaire, une necrose folli- 
culaire ou sebacee, et un effet cytopathogene sous la forme de 
cellules epitheliales syncytiales (fig. 3.61 et 3.62). 





Fig. 3.60 Rougeole - atteinte faciale. Fig. 3.62 Rougeole - necrose de la glande sebacee. 
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DERMATOSES BACTERIENNES 
GERMES BANALS 

Les principales infections bacteriennes cutanees sont dues 
a Staphyloccocus aureus , aux streptocoques pyogenes, a 
Pseudomonas aeruginosa , voire aux germes anaerobies (fas- 
ciite necrosante, gangrenes). II est habituel de les classer selon 
les structures impliquees et la profondeur de l'atteinte, plutot 
que par le germe en cause. 




Impetigo 

L’impetigo est la forme la plus superficielle des pyodermites. II 
predomine chez l'enfant (fig. 3.63). Chez l’adulte, il s’agit sou- 
vent de l’impetiginisation d’une autre dermatose (fig. 3.64). La 
lesion clinique initiale est une vesicule remplie de serosite, mais 
le diagnostic est plus souvent porte sur des lesions vesiculo- 
pustuleuses bien limitees, avec suintement et croutes jaunatres, 
dites melliceriques (fig. 3.63 et 3.64). L'image histologique est 
celle d’une vesiculopustule sous-comee, parfois intra-epider- 
mique plus profonde, contenant des neutrophiles, de la serosite, 
et parfois quelques keratinocytes acantholytiques (fig. 3.65, 
3.66 et 3.67). Plus tardivement, on observe une croute faite 
d’exsudat, de debris de neutrophiles et de germes. 



Fig. 3.64 Impetigo de l'adulte 
sur pediculose. 



Fig. 3.63 Impetigo. 







Fig. 3.65 Impetigo - pustule 
intracornee. 



Fig. 3.66 Impetigo - pustule 
intracornee et intra-epidermique. 



Fig. 3.67 Acantholyse focale. 



pidermolyse staphylococcique aigue 
gonococcal scalded skin syndrome 

Cette affection atteint les tres jeunes enfants, et exceptionnel- 
lement l’adulte insuffisant renal. Cliniquement, l’exantheme 
scarlatiniforme predominant dans les grands plis s’accompagne 
rapidement d’un decollement superficiel epidermique en lam- 
beaux (fig. 3.68). L’image histologique est celle d’un decollement 
sous-come tres peu inflammatoire, avec de rares neutrophiles et 
de tres rares keratinocytes acantholytiques (fig. 3.69). 




Fig. 3.68 Epidermolyse staphylococcique aigue (SSSS). 



Correlation anatomoclinique 



Ces infections avec decollement epidermique superficiel sont 
dues a des bacteries produisant des toxines exfoliantes, qui 




Fig. 3.69 Epidermolyse staphylococcique aigue (SSSS). 
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Folliculite suppuree et furoncle 

La folliculite suppuree et le furoncle correspondent a l'in- 
fection du follicule pilosebace. La lesion clinique de la fol- 
liculite est une papulopustule erythemateuse folliculaire 
(fig. 3.70). Le furoncle est plus profond. II commence par 
une induration chaude et douloureuse aboutissant a une sup- 



puration eliminant le follicule necrotique sous forme d’un 
bourbillon (fig. 3.71). Histologiquement, on voit des plages 
suppurees de neutrophiles alteres dans l’axe du follicule, au 
niveau de fostium folliculaire, dans la folliculite superfi- 
cielle (fig. 3.72). Dans la folliculite profonde et le furoncle, 
la suppuration touche la partie profonde du follicule, qui est 
detruit (fig. 3.73). 




Fig. 3.70 Folliculite suppuree. Fig. 3.71 Furoncle. Fig. 3.72 Folliculite superficielle. Fig. 3.73 Folliculite profonde. 



Ecthyma 

L'ecthyma est un impetigo creusant, habituellement sur les 
membres inferieurs de patients precaires. II s'agit d'une ulce- 
ration d’ allure infectieuse, torpide (fig. 3.74). L'image histolo- 
gique montre une ulceration superficielle (fig. 3.75 et 3.76), 
avec infiltrat neutrophilique suppure et necrose du derme 
superficiel (fig. 3.77). 

L'ecthyma gangreneux est nosologiquement different, cor- 
respondant a une localisation cutanee infectieuse dans le cadre 
d'une septicemie, sou vent a Pseudomonas aeruginosa. II est 
discute dans le chapitre 14. 



Fig. 3.74 Ecthyma - impetigo creusant. 





Fig. 3.75 Ecthyma. 



Fig. 3.76 Ecthyma - debut d'ulceration. 



Fig. 3.77 Ecthyma - infiltrat neutrophilique 
et necrose du derme superficiel. 
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rysipele 

L'erysipele, ou dermo-hypodermite bacterienne non necro- 
sante, consiste cliniquement en un placard erythemateux 
douloureux, chaud, et infiltre, avec bordure peripherique 
parfois saillante, et extension centrifuge (fig. 3.78). II est 
classiquement decrit au visage, ou sur les membres infe- 




Fig. 3.78 Erysipele de la face. 



rieurs, ou il est plus souvent bulleux (fig. 3.79). L'examen 
histologique, rarement realise, montre une inflammation 
dermo-hypodermique, sur un fond oedemateux (fig. 3.80). 
L'infiltrat est fait de neutrophiles epars, dans les parois vas- 
culaires, autour des vaisseaux ou en plages presuppuratives 
(fig. 3.81 et 3.82). 




Fig. 3.79 Erysipele bulleux. 




Fig. 3.80 Erysipele. 




Fig. 3.81 CEdeme dermo-hypodermique 
et neutrophiles. 




Fig. 3.82 Erysipele - alterations 
vasculaires focales. 
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La dermo-hypodermite bacterienne necrosante, ou fas- 
ciite necrosante, est une infection tres grave, survenant 
sur terrain debilite. Cliniquement, la lesion siege plutot 
sur les membres. Elle debute par un oedeme erythemateux 
mal limite, qui se couvre de bulles claires ou brunes, avec 
apparition de zones de gangrene (ulceration necrotique 
cutanee, zone violacee insensible, voire crepitation sous- 
cutanee) (fig. 3.83 et 3.84). Histologiquement, il existe une 
necrose suppuree du derme profond et sous-cutanee, s'eten- 
dant le long des fascias, avec thrombose et necrose vascu- 
laire (fig. 3.85 et 3.86). La necrose ischemique epidermique 
s'installe secondairement. 





Fig. 3.83 Fasciite necrosante. 
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AUTRES BACTERIES 
Borreliose 

La borreliose est transmise a l’homme par morsure de tique. 
Nous traiterons ici des manifestations de la borreliose euro- 
peenne et de la borreliose de Lyme, liees a une infection 
par les Borrelia burgdorferi , qui comprennent plusieurs 
especes. 

ERYTHEME MIGRANT 

La phase precoce localisee de l'infection correspond a 
l'erytheme migrant, survenant quelques jours a semaines 
apres la morsure de tique. II s'agit d'une macule erythema- 
teuse de croissance annulaire et centrifuge (fig. 3.87). Le 
centre devient progressivement clair. Le point de piqure cen- 
tral peut etre visible (fig. 3.88). Histologiquement, il existe un 
infiltrat interstitiel dermique lymphocytaire et plasmocytaire 
peu abondant. La topographie perinerveuse de l'infiltrat est un 
element d’orientation (fig. 3.89 et 3.90). 
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Fig. 3.88 Borreliose precoce - erytheme migrant et piqure 
de tique centrale. 




Fig. 3.87 Borreliose precoce - erytheme migrant. 




Fig. 3.89 Borreliose precoce - infiltrat interstitiel dermique. 




Fig. 3.90 Borreliose precoce - infiltrat perinerveux 
avec plasmocytes. 
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LYMPHOCYTOME CUTANE BENIN 

Le lymphocytome cutane benin borrelien est surtout vu en 
Europe, rarement aux Etats-Unis (souvent lie a Borrelia 
afzelii). II s'agit de nodules fermes, rouges ou bruns, sie- 
geant preferentiellement sur le visage, le lobe de l'oreille, 
le mamelon et la region genitale (fig. 3.91). La lesion est 
assez persistante, peut disparaitre et recidiver. L'image 
histologique est celle d’une hyperplasie lymphoide der- 
mique (fig. 3.92), avec follicules lympho'ides reactionnels 
(fig. 3.93). 

L'organisation des lymphocytes B est nodulaire, regu- 
liere, bien visible sur l'immunomarquage CD20 (fig. 3.94). 



Le caractere reactionnel des centres germinatifs est confirme 
par leur intense activite mitotique demontree par marquage 
Ki67 (fig. 3.95). 





Fig. 3.91 Lymphocytome borrelien. 




Fig. 3.93 Follicule lymphoTde reactionnel. 




Fig. 3.92 Lymphocytome cutane benin. 



Fig. 3.94 Lymphocytome cutane 
benin-CD20. 



Fig. 3.95 Lymphocytome 
cutane benin-Ki67. 
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BORRELIOSE TARDIVE 

Les phases tardives des borrelioses europeennes peuvent 
s'accompagner d'une acrodermatite chronique atrophiante. 
Cliniquement, le debut est insidieux, avec un erytheme 
d’un membre, unilateral, parfois rose violace, avec empa- 
tement cutane. Secondairement apparait une atrophie 
dermo-epidermique (fig. 3.96 et 3.97). Histologiquement, 
il existe un infiltrat lymphoplasmocytaire interstitiel der- 
mique, parfois peu abondant (fig. 3.98), parfois en bande 
pseudolicheno'ide sous-epidermique (fig. 3.99). La encore, 
la topographie perinerveuse de l'infiltrat est evocatrice 
(fig. 3.100). 




Fig. 3.98 Borreliose tardive - atrophie epidermique 
et plasmocytes. 





Fig. 3.97 Borreliose tardive - erytheme unilateral. 



Fig. 3.100 Borreliose tardive - plasmocytes perinerveux. 




Infections a Bartonella bacilliformis 
et a Bartonella henselae 

L'infection a Bartonella bacilliformis , en Amerique du Sud, 
et l'infection a Bartonella henselae , ubiquitaire, sont respon- 
sables de lesions cutanees assez proches. II s'agit dans le pre- 
mier cas des verruga peruana , et dans le deuxieme cas de 
l'angiomatose bacillaire. L'angiomatose bacillaire ne survient 
que chez les sujets tres fortement immunodeprimes, contrai- 
rement aux verruga peruana. Les lesions cliniques sont des 
papules ou nodules angiomateux cutanes. Histologiquement, 
il existe une vasoproliferation localisee, dermique superfi- 
cielle (fig. 3.101). Les capillaires sont associes a un infiltrat 
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neutrophilique (fig. 3.102). Les cellules endotheliales et de 
grandes cellules au sein de la lesion ont un noyau volumi- 
neux hyperchrome et un cytoplasme abondant, contenant un 
materiel grisatre, correspondant aux bacilles intracellulaires 
(fig. 3.103). Les bacteries sont mieux visibles en coloration 
de Whartin- Starry. 



Correlation anatomoclinique 



La proliferation capillaire localisee, nodulaire, fait evoquer his- 
tologiquement un bourgeon charnu, ou un angiome capillaire, 
expliquant I'aspect clinique tres angiomateux des lesions. 




Infections cutanees a corynebacteries 

Ces infections comprennent l'erythrasma, la trichobacteriose 
axillaire, et la keratolyse ponctuee plantaire. Cette demiere a 
un tableau anatomoclinique typique. Cliniquement, il existe 
de multiples petits puits plantaires, conferant un aspect crible, 
sur un fond de maceration (fig. 3.104). Histologiquement, il 
existe une dissolution focale de la couche cornee (keratolyse), 
bien limitee (fig. 3.105 et 3.106), associee a la presence de 
bacteries nombreuses dans la couche cornee, visibles en colo- 
ration standard (fig. 3.107). 



Fig. 3.104 Keratolyse ponctuee plantaire. 
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TUBERCULOSE ET MYCOBACTERIOSES tuberculeux profond actif ou latent. La tuberculose verru- 

ATYPIQUES queuse consiste en une plaque hyperkeratosique dure a centre 



Tuberculose cutanee 

Les manifestations cutanees de la tuberculose sont multiples. 
Certaines formes sont historiques, et presque jamais rencon- 
trees dans les pays a faible prevalence de la maladie (gommes, 
miliaire, chancre tuberculeux, scrofiiloderme). Dans ces pays, 
on rencontre surtout ferytheme noueux et l'erytheme indure 
de Bazin, manifestations d'hypersensisibilite dans le cadre de 
l’infection (traites dans les hypodermites). La tuberculose ver- 
ruqueuse et le lupus tuberculeux sont dues a une reinocula- 
tion ou a une dissemination hematogene a partir d'un foyer 




Fig. 3.108 Lupus tuberculeux etendu. 




Fig. 3.1 1 0 Lupus tuberculeux. 




crouteux s'affaissant progressivement, sur un site de reino- 
culation (souvent la main). Le lupus tuberculeux est un pla- 
card rouge violace du visage ou du cou, a bords irreguliers 
polycycliques, dont le centre s'affaisse et devient cicatriciel 
(fig. 3.108 et 3.109). Histologiquement, dans les deux cas, on 
voit un infiltrat granulomateux epithelioide dermique, sous un 
epiderme hyperplasique (dans la zone erythemateuse infiltree, 
ou atrophique (au centre) (fig. 3.110 et 3.1 11). On peut voir 
de rares petites zones de necrose (fig. 3.1 12). La coloration de 
Ziehl-Neelsen ne montre qu’exceptionnellement des bacilles 
(fig. 3.113). 
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Fig. 3.109 Lupus tuberculeux. 




Fig. 3.111 Granulomes epithelioYdes dermiques. 




Fig. 3.1 12 Granulome avec zone de necrose. 



Fig. 3.1 13 Tuberculose cutanee (coloration de Ziehl-Neelsen). 
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Mycobacterium marinum 

Mycobacterium marinum , dont l'eau est le reservoir, est le 
germe le plus frequemment implique dans les mycobacte- 
rioses cutanees, et est responsable du granulome des piscines 
ou des aquariums. II s'agit de lesions d'inoculation sur les 
mains ou les avant-bras le plus souvent, suite a un traumatisme 
minime, survenant chez des sujets immunocompetents. La ou 




Fig, 3, 1 1 4 Mycobacterium marinum - « granulome 
des piscines ». 




les lesions sont des papules et nodules inflammatoires, kera- 
tosiques, pouvant s'ulcerer (fig. 3.114). Les lesions multiples 
adoptent une disposition sporotrichoide (le long d'un trajet 
lymphatique) (fig. 3.115). Histologiquement, il existe dans le 
derme et l'hypoderme un infiltrat diffus, granulomateux epi- 
thelioide et peu suppure, avec de tres rares bacilles en colora- 
tion de Ziehl-Neelsen (fig. 3.116 et 3.117). 




Fig, 3,1 15 Mycobacterium marinum - lesions multiples. 




Fig, 3,1 1 7 Mycobacterium marinum (coloration de Ziehl-Neelsen). 



Fig, 3,1 1 6 Mycobacterium marinum - infiltrat 
granulomateux epithelioTde et suppure. 
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Mycobacteries du groupe chelonae 

Les mycobacteries du groupe chelonae (M chelonae, M. abs- 
cessus, M. fortuitum ), a croissance rapide, sont responsables 
defections cutanees des sujets immunodeprimes, ou plus 
rarement immunocompetents, survenant sur des sites d'inocu- 
lation (traumatisme, mesotherapie, infiltration, acupuncture, 
tatouage). Le reservoir de ces mycobacteries est l'eau non ste- 
rile, utilisee pour nettoyer les instruments ou diluer les pig- 



ments. Les lesions sont des nodules inflammatoires, pouvant 
s’ulcerer et suppurer (fig. 3.118 et 3.119). Histologiquement, il 
s’agit d’un infiltrat dermo-hypodermique, granulomateux epi- 
thelioide, avec franche suppuration (fig. 3.120 et 3.121). La 
presence de «trous» au sein d’un tel infiltrat doit faire sus- 
pecter une origine infectieuse (fig. 3.122), et realiser ici une 
coloration de Ziehl-Neelsen qui montre un nombre eleve de 
bacilles (fig. 3.123). 




Fig, 3,1 18 Mycobacteriose atypique a Mycobacterium chelonae. Fig, 3,1 1 9 Mycobacteriose - nodules ulceres et crouteux. 




Fig. 3.120 Mycobacteriose atypique - infiltrat Fig. 3.121 Infiltrat granulomateux et a neutrophiles. 

dermo-hypodermique. 




Fig. 3.122 Granulome epithelioYde avec suppuration. 



Fig. 3.123 Multiples BAAR (bacilles acido-alcoolo-resistants; 
coloration de Ziehl-Neelsen). 
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Mycobacterium ulcerans 

Mycobacterium ulcerans est l'agent de l'ulcere de Buruli, 
infection d'inoculation sevissant en milieu tropical, caracte- 
risee par une ulceration cutanee profonde, avec une necrose 
etendue et dissequante de la graisse sous les berges de l'ulcere. 
La lesion debute par une plaque inflammatoire d'un membre, 
qui s'ulcere rapidement (fig. 3.124). Histologiquement, on 
voit une necrose etendue dermique et surtout hypodermique, 
avec peu d'infiltrat, et de tres nombreuses mycobacteries a la 
coloration de Ziehl-Neelsen (fig. 3.125 et 3.126). Les granu- 
lomes epithelioides sont peu nombreux. 





Fig. 3.124 Mycobacteriose 
(i Mycobacterium ulcerans). 



Fig. 3.1 25 Ulcere de Buruli - necrose etendue Fig. 3.1 26 Mycobacterium ulcerans 
et amas de mycobacteries. (coloration de Ziehl-Neelsen). 



LEPRE 

La lepre est une infection chronique a 
Mycobacterium leprae , ou bacille de Hansen. II 
existe un grand polymorphisme clinique selon 
la charge bacillaire des lesions et la capacite de 
reponse immunitaire cellulaire de l'hote. 

Les formes tuberculoi'des sont paucibacillaires, 
caracterisees par une bonne immunite cellulaire 
contre le bacille. II existe un nombre limite de 
lesions cutanees, asymetriques, de grande taille, 
maculeuses ou infiltrees, annulaires, a centre hypo- 
chrome, avec une hypoesthesie (fig. 3. 127 et 3. 128). 
Histologiquement, il existe un infiltrat granuloma- 
teux epithelioi'de dermique, peri-annexiel et periner- 
veux (fig. 3.129). Les filets nerveux sont infiltres, 
voire detruits par l'infiltrat (fig. 3.130 et 3.131). La 
coloration de Ziehl-Neelsen ne montre que de rares 
bacilles (fig. 3. 132, un bacille dans un filet nerveux). 




Fig. 3.127 Lepre tuberculoTde - Fig. 3.128 Lepre tuberculoYde - 

plaque hypochromique du coude. plaque unique a centre hypochrome 

et a bordure infiltree. 




Fig. 3.129 Lepre tuberculoYde - Fig. 3.130 Granulome 
infiltrat granulomateux superficiel tuberculoYde autour d'un nerf. 
et profond. 



Fig. 3.131 Lepre tuberculoYde - Fig. 3.132 Lepre 
filet nerveux au sein d'un granulome. tuberculoYde - bacille de 

Hansen au sein d'un nerf 
(coloration de Ziehl-Neelsen). 
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Les formes lepromateuses sont multibacillaires, avec une 
reponse immunitaire cellulaire deficiente. II existe un nombre 
eleve de lesions maculeuses ou plus souvent infiltrees, 
constituant les lepromes. Ces papules et nodules infiltres 
erythemateux peuvent confluer en une infiltration diffuse 
du visage (facies leonin), du lobule des oreilles (fig. 3.133). 
Histologiquement, l'infiltrat dermique diffus est constitue 
d’histiocytes vacuolises, dits cellules de Virchow, a renforce- 
ment peri-annexiel et perinerveux, sans destruction nerveuse 
(fig. 3.134 et 3.135). La coloration de Ziehl-Neelsen revele 
de nombreux bacilles, isoles ou groupes en amas (globi) 
(fig. 3.136). 




Fig. 3.133 Lepre lepromateuse. 

(Coll. Pr Andre Basset.) 





Fig. 3.134 Lepre lepromateuse - infiltrat dermique diffus. 




Fig. 3.135 Lepre lepromateuse - cellules de Virchow. 
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Fig. 3.136 Lepre lepromateuse - bacilles et globi. 
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MYCOSES 

DERMATOPHYTOSES 

Les dermatophytes se repartissent en trois genres denommes 
Trichophyton , Epidermophyton et Microsporum. Ils induisent 
des lesions de la peau glabre, du cuir chevelu ou de la barbe 
(teignes), et des ongles. 

Dermatophytoses de la peau glabre 

Les dermatophytoses de la peau glabre comprennent principale- 
ment la dermatophytose circinee, la dermatophytose des grands 
plis et celle des petits plis. La dermatophytose circinee se traduit 
par des lesions arrondies, erythemateuses, squameuses, prurigi- 
neuses, a bordure vesiculopapuleuse ou micropustuleuse, avec 
extension centrifuge (fig. 3.137 et 3.138). La dermatophytose 
des grands plis forme un placard circine erythematosquameux, 




Fig. 3.137 Dermatophytose - circinee. 




Fig. 3.140 Dermatophytose peu inflammatoire - 
dermatose invisible. 



s'etendant du pli inguinal a la cuisse, avec une bordure vesi- 
culopustuleuse (fig. 3.139). L'atteinte des petits plis constitue 
l'intertrigo interdigital, le plus souvent localise au 4 e espace inte- 
rorteil. Histologiquement, il peut y avoir peu de modifications 
epidermiques et peu d'infiltrat (fig. 3.140) ou, au contraire, un 
infiltrat marque et des remaniements epidermiques (fig. 3.141). 
L'epiderme est alors acanthosique, spongiotique, avec parake- 
ratose (fig. 3.142). L'aspect de pustule spongiforme sous-cor- 
nee a neutrophiles peut parfois mimer un psoriasis (fig. 3.143). 
La presence de neutrophiles incite a realiser une coloration au 
PAS {periodic acid Schiff ), qui montre les filaments myceliens 
dans la couche comee (fig. 3.144). 




Fig. 3.138 Dermatophytose a Microsporum canis. 




Fig. 3.139 Dermatophytose des grands plis - bordure 
pustuleuse. 
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Fig. 3.141 Dermatophytose - forme inflammatoire. 







Fig. 3.142 Acanthose, spongiose, 
parakeratose et exocytose de cellules 
inflammatoires. 



Fig. 3.143 Pustule spongiforme a 
neutrophiles et parakeratose. 



Fig. 3.144 Filaments dermatophytiques 
dans la couche cornee (coloration PAS). 



Teignes 

Les teignes touchent le cuir chevelu ou la barbe, et ont pour 
point commun une cassure du cheveu et des zones alope- 
ciques squameuses. On distingue habituellement les teignes 
trichophytiques faites de petites plaques squameuses mal 
limitees, parfois coalescentes (fig. 3.145) des teignes micros- 
poriques en grandes plaques peu nombreuses (fig. 3.146). 
Histologiquement, on voit un parasitisme de la tige pilaire 
par des filaments (fig. 3.147). On parle de teigne endothrix 



lorsque les filaments penetrent la tige pilaire (fig. 3.148 et 
3.149), de teigne ectothrix lorsque les filaments restent autour 
d’elle (fig. 3.150 et 3.151). 

Le kerion, ou sycosis, est une teigne suppuree du cuir che- 
velu ou de la barbe. II s'agit d'un ou de plusieurs placards 
tumefies, erythemateux, avec pustules folliculaires et ecou- 
lement purulent (fig. 3.152). Histologiquement, s'associe au 
parasitisme pilaire une reaction inflammatoire suppuree der- 
mique avec granulome resorptif autour des follicules detruits 
(fig. 3.153 et 3.154). 
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Fig. 3.148 Teigne endothrix. 




Fig. 3.149 Teigne endothrix (coloration PAS). 





Fig. 3.150 Teigne ectothrix. 



Fig. 3.151 Teigne ectothrix (coloration PAS). 




Fig. 3.152 Kerion - teigne 
inflammatoire suppuree. 



Fig. 3.153 Kerion - inflammation 
diffuse suppuree. 



Fig. 3.154 Inflammation suppuree 
peripilaire. 
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CANDIDOSE 

Les candidoses sont dues a des levures du genre Candida , 
et surtout a Candida albicans. Outre les manifestations 
muqueuses buccodigestives ou genitales, il existe des 
infections cutanees candidosiques, le plus souvent limi- 
tees aux grands ou aux petits plis (fig. 3.155 et 3.156). Ce 
sont des intertrigos erythematopustuleux, formant un pla- 
card rouge sombre peu infiltre, bien limite, marque par une 
collerette blanchatre. Le fond du pli est atteint, souvent 
fissuraire. La biopsie cutanee montre une couche cornee 
parfois parakeratosique, avec des filaments et des levures 
intracornees, et une inflammation sous-jacente variable 
(fig. 3.157 et 3.158). Les filaments ont tendance a etre dis- 
poses verticalement, perpendiculairement a la surface cuta- 
nee (fig. 3.159). 




Fig. 3.156 Candidose du grand pli sous-mammaire. 





Fig. 3.155 Candidose des petits plis. 




Fig. 3.157 Candidose cutanee. 




Fig. 3.159 Spores et filaments verticaux (coloration PAS). 
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PITYROSPOROSES 

Ce sont les infections cutanees a Malassezia , anciennement 
denommee Pityrosporum ovale ou orbiculare. Malassezia est une 
levure saprophyte de la peau, pouvant parfois devenir pathogene. 

Pityriasis versicolor 

Le pityriasis versicolor est une infection superficielle a 
Malassezia , formant de petites macules fmement squameuses 



du tronc, de couleur jaune a brune, avec un erytheme incons- 
tant (fig. 3.160). Les macules deviennent achromiantes sur peau 
bronzee. Au microscope, le pityriasis versicolor fait partie des 
dermatoses peu visibles, ou « invisibles » en coloration standard 
(fig. 3.161). L'examen attentif trouve cependant une couche cor- 
nee epaissie, contenant des levures et des filaments nombreux, 
encore plus visibles au PAS (fig. 3.162 et 3.163). Le melange des 
levures et des filaments realise l'aspect de « spaghettis et boulettes 
de viande». 




Fig. 3.160 Pityriasis versicolor Fig. 3.161 Pityriasis Fig. 3.162 Pityriasis versicolor - Fig. 3.163 Pityriasis versicolor 

dorsal. versicolor - dermatose levures et filaments dans la (coloration PAS). 

invisible. couche cornee. 



Folliculite pityrosporique 

La folliculite pityrosporique consiste en de multiples petites 
papules folliculaires, prurigineuses, parfois discretement 
pustuleuses sur le tronc (fig. 3.164). Au microscope, on voit 
une discrete inflammation perifolliculaire (fig. 3.165, prin- 
cipalement lymphocytaire, et des levures et quelques fila- 
ments de Malassezia dans l'ostium folliculaire (fig. 3.166 
et 3.167). 






Fig. 3.164 Folliculites 
pityrosporiques. 



Fig. 3.165 Folliculite 
pityrosporique - discrete 
inflammation. 



Fig. 3.166 Folliculite 
pityrosporique - levures 
et filaments dans l'ostium 
folliculaire. 



Fig. 3.167 Folliculite 
pityrosporique - levures 
de Malassezia dans 
I'infundibulum. 
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CRYPTOCOCCOSE 

Cryptococcus neoformans est une levure saprophyte de 
l’environnement. Elle se developpe chez Timmunode- 
prime, l’inoculation se faisant par voie cutanee ou pul- 
monaire. L’inoculation cutanee est responsable de lesions 
erythemateuses, nodulaires, ulcerees au site d’inoculation, 
avec parfois dissemination sporotricho'ide (fig. 3.168). Les 
lesions des formes disseminees sont des papulopustules, 
des nodules ulceres ou des papules ombiliquees rappelant le 
molluscum contagiosum. Au microscope, on voit un infil- 
trat dermique granulomateux suppure (fig. 3.169 et 3.170). 
Dans les histiocytes, les cellules geantes, et en situation 
extracellulaire, on voit de multiples levures, rondes, dont 
la taille varie de 4 a 20 microns (fig. 3.171 et 3.172). Le 
PAS et le Grocott colorent la levure et sa paroi. On voit 
en coloration standard et au bleu Alcian une capsule muci- 
neuse bleutee autour de la paroi, permettant l’identification 
(fin halo). 



Fig. 3.169 Cryptococcose. 



Fig. 3.171 Cryptococcose - multiples levures intra- 
et extracellulaires. 



Fig. 3.168 Cryptococcose d'inoculation cutanee - ulceration. 



Fig. 3.1 70 Cryptococcose - infiltrat granulomateux suppure. 



Fig. 3.172 Cryptococcose (coloration de Grocott). 
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MYCOSES A DEMATIEES 

Les moisissures du groupe des Dematiees sont caracterisees 
par la presence de melanine dans les cellules fongiques en 
culture. 

Chromomycose 

La chromomycose, ou chromoblastomycose, est due a plu- 
sieurs agents pathogenes du groupe des Dematiees. Elle sur- 
vient en milieu tropical, par inoculation cutanee, souvent a 
partir de bois ou de materiel vegetal (reservoir). L'aspect est 
celui d’un placard squameux, parfois keratosique, verruqueux, 
ou pseudotumoral (fig. 3.173). Au microscope, l'epiderme 
est hyperplasique, au-dessus d'un infiltrat dermique superfi- 
ciel granulomateux, peu suppure, contenant des levures pig- 
mentees a l'aspect plurilobe ou segmente (corps fumagoides) 
(fig. 3.174, 3.175, 3.176 et 3.177). 




Fig. 3.1 75 Chromomycose - infiltrat granulomateux et levures 
pigmentees. 





Fig. 3.173 Chromomycose. 
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Fig. 3.177 Chromomycose (coloration PAS). 
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Alternariose 

L'alternariose est une phaeohyphomycose cutanee d’ino- 
culation, survenant chez des individus immunodeprimes 
(greffes d'organes surtout). Le reservoir est souvent vegetal 
(bois, epine, echarde). Les lesions sont nodulaires, exophy- 
tiques, parfois ulcerees (fig. 3.178 et 3.179). Au micros- 
cope, on observe, sous une ulceration epidermique, un 
bourgeon charnu suppure, et un infiltrat plus ou moins gra- 
nulomateux (fig. 3.180). On voit des structures fongiques 
formant des filaments irreguliers, legerement pigmentes, a 
bords non paralleles, et des pseudolevures (fig. 3.181 et 
3.182). 



Fig, 3.1 79 Alternariose - nodule ulcere. 




Fig. 3.181 Alternariose - structures fongiques. 




Fig. 3.178 Alternariose. 




Fig. 3.180 Alternariose - ulceration et bourgeon charnu 
suppure. 




Fig. 3.182 Alternariose - filaments irreguliers 
et pseudolevures (coloration PAS). 
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Tinea nigra 

La tinea nigra est une infection palmaire ou plantaire a 
champignon noir filamenteux, limitee a la couche comee. 
Cliniquement, il s'agit d'une ou de plusieurs macules brunes a 
noires (fig. 3.183). Les filaments dans la couche cornee sont 
pigmentes (fig. 3 . 1 84). 




Fig. 3.183 Tinea nigra. 




Fig. 3.184 Tinea nigra (coloration PAS). 




Correlation anatomoclinique 

Ces lesions sont parfois prises cliniquement pour des prolifera- 
tions melanocytaires acrales, du fait de la pigmentation du cham- 
pignon filamenteux, conferant un aspect pigmente clinique. 



INFECTIONS PROFONDES A GRAINS 

Les infections profondes a grains correspondent a une infec- 
tion d'inoculation cutanee et sous-cutanee chronique, donnant 
lieu a une tumefaction inflammatoire pseudotumorale, avec 
fistulisation et ecoulement de materiel serosanglant contenant 
des granules parfois visibles a l'oeil nu. L'infection siege de 
maniere predominate au pied, et on parle de mycetome pour 
decrire son aspect clinique typique. Les granules, ou grains, 
sont definis comme une colonie d'agents infectieux, visibles 
au microscope. Plusieurs agents infectieux peuvent donner 
des grains, et un aspect de mycetome. 

Mycetomes fongiques 

Les mycetomes fongiques, eumycetomes, ou pied de Madura, 
sont dus a des champignons filamenteux parfois pigmentes. 



L'aspect clinique est typique (fig. 3.185 et 3.186). Les grains 
dans l'exsudat serosanglant sont blancs, jaunes, rouges ou noirs 
selon l’espece en cause. Au microscope, on voit une suppura- 
tion profonde et une fibrose cicatricielle dermo-hypodermique 
(fig. 3.187), avec presence de grains fongiques, ici pigmentes 
(fig. 3.187 et 3.188), faits de filaments fongiques epais, PAS 
positifs (fig. 3.189). 
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Fig. 3.188 Mycetome fongique - grains fongiques pigmentes. Fig. 3.189 Mycetome fongique (coloration PAS). 



Actinomycetome 

L’actinomycetome est une infection des tissus mous pouvant 
s’etendre a la peau, en rapport avec la proliferation de bacte- 
ries filamenteuses endogenes, saprophytes des cavites natu- 
relles (buccale, digestive, respiratoire, genitale) et formant 
des grains. Ici, il s’agit d'une actinomycose d'origine diges- 
tive, avec atteinte de la paroi lombaire et nodule cutane ulcere 



(fig. 3.190). Au microscope, au sein d’un infiltrat suppure pro- 
fond, on voit un grain actinomycosique, violace, avec colle- 
rette rosee en peripherie (phenomene de Splendore-Hoeppli) 
(fig. 3.191 et 3.192). Les fines bacteries filamenteuses 
prennent legerement le Grocott et le Ziehl-Neelsen, mais leur 
longueur et leur epaisseur sont bien plus petites que celles des 
filaments de l’eumycetome (fig. 3.193). 





Fig. 3.192 Actinomycetome - phenomene Fig. 3.193 Actinomycetome (coloration de Grocott). 

de Splendore-Hoeppli. 







MALADIES INFECTIEUSES 



Botriomycose 

La botriomycose est une affection bacterienne exceptionnelle, 
correspondant a une suppuration cutanee chronique, pouvant 
ressembler a une actinomycose ou a un mycetome, mais due 




Fig. 3.194 Botriomycose. 



a des grains bacteriens a germe banal (staphylocoque dore, 
streptocoques). Au microscope, on voit au sein d'une sup- 
puration dermique des grains bacteriens, ici a Gram posi- 
tif (fig. 3.194, 3.195 et 3.196). La culture microbiologique 
confirme le diagnostic. 




Fig. 3.195 Botriomycose - grains bacteriens dans la necrose. 




Fig. 3.196 Botriomycose - grains a Gram positif. 






3 



DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 

MYCOSES A CHAMPIGNONS DIMORPHES 

Le dimorphisme fongique est defini par une morphologie dif- 
ferente a l’etat parasitaire (forme levure) de la morphologie 
du champignon en culture (forme filamenteuse). Ce groupe 
comprend la blastomycose, la coccidioidomycose, les his- 
toplasmoses, la paracoccidioidomycose, la penicilliose et la 
sporotrichose. 

En dehors de la sporotrichose qui est d’inoculation cuta- 
nee, ces mycoses sont presque toujours contractees par inha- 
lation pulmonaire, avec dissemination cutanee secondaire. 

La distribution geographique est variable selon l’agent en 
cause. La clinique des lesions de dissemination secon- 
daire cutanee, apres l’inhalation pulmonaire des levures, est 
polymorphe. 



Exemple de la penicilliose 
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On voit souvent des papules, des nodules, ou des pla- 
cards abcedes. Un aspect evocateur est la presentation 
sous forme de papules ombiliquees a type de molluscum 
contagiosum (fig. 3.197). L'examen histologique montre 
un infiltrat dermique granulomateux et suppure diffus, qui 
fait evoquer une origine infectieuse, et dans lequel on peut 
deja deviner un parasitisme intra- ou extramacrophagique 
(fig. 3.198). L'identification de l'espece en cause est parfois 
possible sur coloration de Grocott ou PAS, selon la taille de 
la levure et son mode de bourgeonnement. Ici, les multiples 
levures de tres petite taille correspondent a une penicilliose 
(fig. 3.199). 

Quelques reperes pour identifier les differentes especes de 
champignons dimorphes sont foumis ci-apres : 

■ blastomycose : nord et sud-americaine ; levures rondes, 

15 a 30 microns ; bourgeonnement unique a base large ; 




Fig. 3.197 Penicilliose - papules erythemateuses ombiliquees. 



Fig. 3.198 Penicilliose - infiltrat granulomateux 
et neutrophiles. 




Fig. 3.1 99 Penicilliose - nombreuses petites levures 

intracytoplasmiques (coloration de Grocott). 

■ coccidioidomycose : Etats-Unis, Amerique centrale et du 
Sud; spherules peu nombreuses, de grande taille (10 a 
80 microns) ; endospores multiples ; 

■ histoplasmose americaine : variante capsulatum ; levures 
rondes, petites, a bourgeonnement etroit ; 

■ histoplasmose africaine : variante duboisii ; levures rondes, 
plus grandes (10 microns environ) ; 

■ paracoccidioidomycose : Bresil; levures rondes d'assez 
grande taille ; bourgeonnement en «roue de timonier» ; 

■ sporotrichose : regions tropicales; spores peu nombreuses, 
rondes ou ovales de 4 a 6 microns; presence de corps 
asteroides. 
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HYALOHYPHOMYCOSES 

Ce sont des infections a champignons filamenteux non der- 
matophytiques et non pigmentes. L'aspergillose et la fusariose 
sont les plus representatives de ce groupe. 

Chez les patients immunodeprimes, ces deux champignons 
sont responsables d’ infections systemiques. Les lesions cuta- 
nees sont des nodules ou plaques inflammatoires qui peuvent 
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se necroser et s'ulcerer (fig. 3.200). Histologiquement, on 
voit un infiltrat suppure dermique profond, parfois peu abon- 
dant du fait de la neutropenie des patients (fig. 3.201). On 
voit des filaments au sein de l’infiltrat polymorphe et de la 
necrose (fig. 3.202 et 3.203). Ces filaments septes, branches 
a 45°, correspondent ici a une infection a Aspergillus fumi- 
gatus (fig. 3.204). 







Fig. 3.201 Aspergillose - infiltrat 
suppure dermique profond. 



Fig. 3.202 Aspergillose - filaments 
et infiltrat inflammatoire. 



Fig. 3.203 Aspergillose - necrose 
et filaments fongiques. 
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MUCORMYCOSES 

Ce sont des infections opportunistes dues aux Mucorales , parmi 
lesquels les Rhizopus sp. sont les plus frequemment impliques. 
Elies touchent les patients diabetiques mal equilibres ou les 
patients immunodeprimes par les chimiotherapies. Le champi- 
gnon se developpe au niveau d’une effraction cutanee (bralure, 
plaie), responsable d’une necrose rapidement extensive des tissus 



adjacents (tableau proche d’une gangrene ou d’une fasciite necro- 
sante). L’examen histologique revele, sous un epiderme ulcere, 
des remaniements inflammatoires necrotiques et suppures, au 
sein desquels les filaments sont nombreux (fig. 3.205). Ces fila- 
ments sont pleomorphes, non septes, de largeur variable, a paroi 
mince, et a branchement orthogonal (fig. 3.206). Ils penetrent et 
detruisent les vaisseaux sanguins (fig. 3.207). 





Fig. 3.206 Mucormycose - filaments Fig. 3.207 Mucormycose - destruction 
irreguliers, non septes, branches. vasculaire, avec filaments intravasculaires. 




Fig. 3.205 Mucormycose - ulceration 
en surface et filaments. 



PARASITES ET ARTHROPODES 
GALE 

La gale humaine est due a une infection cutanee a Sarcoptes 
scabiei, un acarien parasite humain obligatoire. Le prurit est 
au premier plan. Les lesions cliniques touchent les zones geni- 
tales, axillaires, les seins, les fesses et les mains. Le visage 
est epargne. L’eruption est parfois eczematiforme peu speci- 
fique (fig. 3.208). II faut s’attacher a trouver des sillons sca- 
bieux, mieux visibles au test a l’encre (fig. 3.209), petits sillons 
sinueux de quelques millimetres. L’eruption chez le nourris- 



son peut toucher les plantes, sous forme de papules et vesi- 
cules (fig. 3.210). Au microscope, on voit un infiltrat dermique 
superficiel perivasculaire fait de lymphocytes et d’eosino- 
philes, avec une spongiose epidermique (fig. 3.21 1). Cet aspect 
de prurigo avec eosinophiles doit toujours faire evoquer la pos- 
sibilite d’une scabiose. Le sarcopte peut etre visualise dans la 
couche comee, dans la galerie qu’il creuse (fig. 3.212). 





Fig. 3.208 Gale. 




Fig. 3.209 Gale - sillons 
scabieux visibles au test a I'encre. 




Fig. 3.210 Gale du nourrisson. 




Fig. 3.21 1 Gale. 



Fig. 3.21 2 Gale - sarcoptes dans la couche cornee. 
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LESIONS CUTANEES DUES 
AUX ARTHROPODES 

II en existe plusieurs modes lesionnels. II peut s’agir de lesions 
secondaires a des substances vesicantes contenues dans l’he- 
molymphe de l'insecte, resultant de l'ecrasement de l'insecte 
sur la peau (cantharides, paederus), ou de lesions secondaires 
a des substances toxiques secretees par les poils ou ecailles 
(chenilles processionnaires). 

Les piqures peuvent etre venimeuses (abeilles, frelon, 
guepe), ou non (moustiques, puces, punaises). Pour les arai- 
gnees, on parle de morsure, venimeuse ou non. L'intensite des 
reactions aux piqures non venimeuses est variable d’un indi- 




Fig. 3.213 Piqure d'insecte - disposition lineaire. 




Fig. 3.215 Piqure d'insecte - infiltrat superficiel et profond. 




Fig. 3.21 7 Piqure d'insecte - infiltrat perivasculaire polymorphe. 



vidu a l'autre, et d’un insecte a l'autre. Ces reactions sont secon- 
daires aux substances irritantes contenues dans la salive de 
l’insecte piqueur. Les lesions sont des papules erythemateuses 
oedemateuses (fig. 3.213) a disposition souvent lineaire. Elies 
siegent sur les parties exposees (fig. 3.214). Au microscope, 
on voit un infiltrat dermique superficiel et profond, avec un 
oedeme important (fig. 3.215 et 3.216). L’infiltrat est poly- 
morphe, compose de lymphocytes, et d’une quantite variable 
de neutrophiles et d’eosinophiles (fig. 3.217 et 3.218). Dans 
les reactions intenses, par exemple apres morsure d’araignee 
ou piqure de punaise de lit, on peut voir une vasculite necro- 
sante associee. 




Fig. 3.214 Piqure d'insecte. 




Fig. 3.21 6 Piqure d'insecte - oedeme et infiltrat polymorphe. 




Fig. 3.218 Piqure d'insecte - neutrophiles et eosinophiles. 
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La dermatite des nageurs correspond a un prurigo sur- 
venant apres baignade en eau douce des etangs et des lacs 
(fig. 3.219). Elle est due a la penetration transcutanee de cer- 
caires parasitant les canards ( Trichobilharzia ocelata ), qui 
sont en impasse chez l’homme et meurent rapidement. 



Correlation anatomoclinique 

L'cedeme dermique de la reaction a piqure d'insecte est par- 
fois tenement marque qu'il provoque un decollement bulleux 
epidermique par cedeme du derme superficiel, se traduisant 
cliniquement par une lesion bulleuse. 

HELMINTHIASES 

Les helminthiases sont les infections parasitaires par des vers, 
que Ton peut classer en nematodes (vers plats), cestodes (vers 
plats segmentes), trematodes (vers plats non segmentes). 

Onchocercose 

L'onchocercose est transmise par les simulies, en Afrique et 
Amerique centrale. Les filaires adultes vivent dans des formations 
nodulaires enkystees hypodermiques (onchocercomes) (fig. 3.220 
et 3.221). Les microfilaires peuvent parfois se voir dans le derme 
a l'etat libre (fig. 3.222 et 3.223). La maladie evolue vers un prurit 
intense, predominant sur les membres, s'accompagnant de liche- 
nification, d'excoriation et d'llots de depigmentation, realisant l'as- 
pect de peau leopard, ou jambe craw-craw (fig. 3.224). 




Fig. 3.224 Peau leopard - jambe craw-craw. 





Fig. 3.220 Onchocercome. 
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Larva migrans cutanee 

La larva migrans cutanee est liee a la penetration transepider- 
mique de larves d’ankylostomes de divers animaux. La lesion 
siege dans la zone du contact avec le sol souille par les dejec- 
tions animates (main, pied, fesse). II s’agit d’un cordon erythema- 
teux a trajet serpigineux, progressant de quelques millimetres a 
centimetres par jour (fig. 3.225). La larve, en impasse parasitaire 
chez Thornme, meurt en quelques semaines. Histologiquement, 
la biopsie de l'extremite du cordon peut parfois montrer la larve 
dans sa galerie sous-epidermique, avec un minime infiltrat 
inflammatoire lymphocytaire et eosinophilique dermique super- 
ficiel (fig. 3.226 et 3.227). 




Fig. 3.225 Larva migrans cutanee sur la fesse. 




Fig. 3.226 Larva migrans cutanee. 




Fig. 3.227 Larve sous-epidermique. 



Anguillulose 

L'anguillulose, ou strongyloi'dose, est due a Strongyloides 
stercoralis. C’est une infection avant tout digestive. Elle peut 
donner lieu a une dermatite rampante a anguillule dans la 
region peri-anale lorsque les larves penetrent l’epiderme au 
cours d’un cycle de reinfestation. Surtout, chez l'immunode- 
prime, on peut observer une anguillulose maligne, au cours 
de laquelle il existe une hyperinfestation systemique par les 
larves d'anguillule. Le tableau clinique est severe. Les lesions 
cutanees evocatrices sont un purpura abdominal peri-ombi- 
lical en empreinte de pouce (fig. 3.228). Au microscope, le 
derme est peu inflammatoire et contient de tres nombreuses 
larves, dont certaines intravasculaires (fig. 3.229 et 3.230). 
Le passage transparietal vasculaire des larves s'accompagne 
d’extravasation d’hematies, responsable du purpura clinique. 




Fig. 3.228 Anguillulose maligne. 




Fig. 3.229 Anguillulose maligne. 




Fig. 3.230 Anguillulose - larve intravasculaire. 
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Infection a Taenia solium : cysticercose 

Parmi les cestodes, Taenia solium peut etre responsable 
de manifestations cutanees via ses larves cysticerques. Ce 
tableau de cysticercose correspond a une infestation par les 




Fig. 3.231 Cysticercose - nodule sous-cutane renitent. 



larves cysticerces qui foment des nodules dermo-hypoder- 
miques renitents (fig. 3.231). L'exerese d’un nodule montre la 
structure kystique du parasite (fig. 3.232). Dans l’hypoderme, 
on voit la paroi du kyste parasitaire, focalement calcifiee, 
contenant le scolex (fig. 3.233 et 3.234). 




Fig. 3.232 Cysticercose - exerese d'un kyste. 
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Schistosomiases 

Les schistosomes sont des trematodes, vivant dans presque 
toutes les zones tropicales. Selon leur espece, ils sont res- 
ponsables de schistosomiase urinaire ou digestive (egale- 
ment appelee bilharziose). Les larves cercariennes penetrent 
la peau lors d'un contact avec l'eau douce (riviere, lacs). Les 
vers adultes vivent surtout dans la circulation veineuse porte 
ou pelvienne. Les ceufs de schistosome sont presents dans la 
paroi vesicale, ou dans la peau de la zone pelvienne (peri- 
anale, inguinale, vulvaire). Ce sont des lesions papulonodu- 
laires, vegetantes, parfois pseudotumorales (fig. 3.235). Au 
microscope, on voit un infiltrat inflammatoire granulomateux 
suppure dermique soulevant l'epiderme, contenant les ceufs 
de schistosomes (fig. 3.236, 3.237 et 3.238). Rarement, on 
peut voir les vers schistosomes adultes dans la lesion cutanee 
(fig. 3.239). 



Fig. 3.236 Bilharziose. 



Fig. 3.238 CEufs de schistosome. 



Fig. 3.235 Schistosomiase - bilharziose. 



Fig. 3.237 Infiltrat polymorphe et oeufs de schistosome. 



Fig. 3.239 Schistosomes adultes - femelle dans le canal 
gynecophore du male. 
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Fig. 3.240 Leishmaniose cutanee. Fig. 3.241 Leishmaniose - nodule 

ulcerocrouteux. 



INFECTIONS A PROTOZOAIRES 
Leishmanioses 

Les leishmanioses sont des infections a 
protozoaires, transmises par la piqure 
des phlebotomes. II en existe diverses 
especes selon la region du globe. La 
majorite d'entre elles donnent des 
lesions cutanees, certaines des formes 
cutaneomuqueuses. 

La leishmaniose cutanee survient dans un 
site expose aux piqures d'insecte, dans les 
semaines suivant la piqure. L'aspect typique 
est celui d’un papulonodule crouteux sur 
base erythemateuse (fig. 3.240 et 3.241). Les 
lesions peuvent etre multiples, par piqures 
multiples, ou disposees de maniere sporo- 
trichoide liees a une dissemination lymphatique du parasite. 
Au microscope, il existe un infiltrat dermique diffus super- 
ficiel et profond (fig. 3.242). L'epiderme est moderement 



hyperplasique (fig. 3.243), ou ulcere (fig. 3.244). L’infiltrat 
est granulomateux, parfois tres riche en histiocytes (fig. 3.243 
et 3.245), parfois plus lymphoplasmocytaire (fig. 3.246). 




Fig. 3.242 Leishmaniose. 




Fig. 3.243 Infiltrat dermique diffus. 



Fig. 3.244 Hyperplasie epidermique 
et ulceration. 






Fig. 3.245 Leishmaniose - infiltrat riche en histiocytes. 



Fig. 3.246 Leishmaniose - infiltrat lymphoplasmocytaire. 
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Les corps de Leishman sont intracytoplasmiques dans les 
macrophages, parfois nombreux, parfois plus difficiles a 
trouver (fig. 3.247 et 3.248). La coloration de Giemsa apporte 
peu pour leur identification sur coupe tissulaire. 




Fig, 3.247 Infiltrat lympho-histio-plasmocytaire et nombreux 
corps de Leishman. 




Amibiases 

Les amibiases ont rarement des atteintes cutanees. II s'agit le 
plus souvent d'une extension peri-anale a partir d’une amibiase 
digestive a Entamoeba histolytica. On voit alors une lesion 
vegetante ulceree peri-anale (fig. 3.249). La biopsie montre 
dans l’infiltrat des amibes au stade trophozoite, avec une 
forme ronde, un petit noyau condense, un cytoplasme abon- 
dant contenant des hematies (fig. 3.250). Leur cytoplasme est 
tres colore par le PAS. 




Fig. 3.249 Amibiase peri-anale a Entamoeba histolytica. 




Fig. 3.250 Amibiase peri-anale a Entamoeba histolytica. 



Acanthamoeba, Naegleria et Balamuthia sont des amibes 
frequentes telluriques, parasites occasionnels de l’homme, 
en contexte d'immunodepression. L'atteinte cutanee est rare, 
sous forme de pustules, de papulonodules et d'ulcerations 
chroniques. Histologiquement, on peut identifier le tropho- 
zoite au sein d'un infiltrat granulomateux suppure necrosant. 
II s'agit d'une grande cellule avec un petit noyau condense et 
un cytoplasme granuleux PAS positif (fig. 3.251). 




Fig. 3.251 Balamuthia mandrillaris. 
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TUNGOSE 

La tungose est due a la penetration dans l’epiderme d’une puce 
intertropicale, Tunga penetrans ou puce-chique (fig. 3.252). 
La lesion siege le plus souvent sur le pied, sous la forme d'une 
tumefaction nodulaire centree par le parasite, avec une collerette 
keratosique (fig. 3.253). Au microscope, la puce est enchassee 
dans l’epiderme (fig. 3.254). Elle a une paroi chitineuse, au sein 
de laquelle on voit les organes intraparasitaires (fig. 3.255). 




Fig. 3.253 Tunga penetrans - puce chique. 




Fig. 3.252 Tunga penetrans. 




Fig. 3.254 Tungose - parasite enchasse dans I'epiderme. 




Fig. 3.255 Tungose - organes intraparasitaires. 
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Syphilis 
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Si Ton exclut les vermes genitales (chapitre 3), la syphilis est 
la principale maladie sexuellement transmissible qui fasse 
l’objet regulierement de biopsies, principalement a la phase 
secondaire ou les lesions sont parfois difficiles a identifier, 
ce qui a valu a la maladie le sumom de « grande simulatrice ». 

La syphilis resulte de l'infection par Treponema pallidum , 
transmis lors des contacts sexuels ou parfois par voie transpla- 
centaire (syphilis congenitale). 



PHASE PRIMAIRE - CHANCRE 



Le chancre est souvent genital, notamment sur le penis ou la 
vulve, mais il peut aussi etre buccal, anal ou rectal ; toutes les 
localisations sont en fait possibles. II s'agit d'une ulceration 
propre, indolore (fig. 4.1), entouree d'une zone erythemateuse 
et associee a des adenopathies. Le diametre va de 0,5 a 1 cm, 
et le fond de la lesion est indure (fig. 4.2) ; il regresse sponta- 
nement apres 15 jours. 

Le chancre est une ulceration, avec en surface un enduit 
fibrinoleucocytaire contenant des colonies bacteriennes 
(fig. 4.3) et un infiltrat majeur sur toute la hauteur du 
derme, avec une nette predominance de plasmocytes. Les 
vaisseaux sont souvent de forme anormale avec des cellules 
endotheliales turgescentes (fig. 4.4) et images d'occlusion 




de la lumiere. La necrose peut s'etendre au derme super- 
ficiel. La figure 4.5 montre l'aspect tres eosinophile de la 
surface et un infiltrat dense sous-jacent, riche en plasmo- 
cytes. L'immunomarquage antitreponeme est tres fiable et a 
remplace les colorations argentiques (fig. 4.6) ; il permet de 
demontrer tres facilement la presence d'innombrables tre- 
ponemes, dans la necrose comme dans le derme sous-jacent. 

La clinique s'explique facilement par la microscopie : la 
perte de substance est associee a un infiltrat tres abondant, 
responsable de l'induration du chancre. 




Fig. 4.2 Chancre syphilitique du penis. 




Fig. 4.1 Chancre syphilitique inflammatoire et indure. 
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Fig. 4.4 Chancre syphilitique - infiltrat plasmocytaire et 
cellules endotheliales turgescentes. 



Fig. 4.5 Chancre syphilitique - necrose et vaisseaux alteres. 





SYPHILIS SECONDAIRE 



C'est ici que les tableaux sont les plus varies, avec une 
roseole initiale, 8 semaines apres le debut de l’infection, 
faite de petites macules rosees non confluentes souvent mal 
visibles, qui ne sont presque jamais biopsiees, car cette phase 
est assez fugace (fig. 4.7). C'est l'eruption suivante de syphi- 
lides legerement infiltrees palmoplantaires ou papuleuses 
sur le reste du corps qui attire l'attention (fig. 4.8 et 4.9). 



Fig. 4.6 Chancre syphilitique - presence de multiples 
treponemes. 




Fig. 4.7 Syphilis secondaire - roseole. Fig. 4.8 Syphilides papuleuses 

des paumes. 




Fig. 4.9 Syphilides 
erythematosquameuses des 
membres. 






SYPHILIS 



On peut observer des lesions genitales, papuleuses, erosives 
et macerees (fig. 4.10), des plaques muqueuses (fig. 4.11), 
ainsi que des lesions ulcerees ou pseudocondylomateuses des 
organes genitaux ou de la region peri-anale (fig. 4.12). 

La biopsie montre dans tous les cas un infiltrat 
polymorphe, plus ou moins abondant, mais contenant tou- 
jours des plasmocytes. Les presentations histologiques sont 
tres variees. L'infiltrat est souvent responsable d’une altera- 
tion de la jonction dermo-epidermique (fig. 4.13) et l'aspect 
peut ressembler a celui d’une toxidermie medicamenteuse. 



Dans les lesions erythematosquameuses, on a une parake- 
ratose en surface et un epiderme acanthosique dont on voit 
mal le dessin en raison de la densite de l'infiltrat (fig. 4.14). 
Les lesions hypertrophiques ont souvent aussi une richesse 
en neutrophiles. L'existence d'une dermite de l'interface, avec 
aspect lichenoide ou psoriasiforme, rappelant le pityriasis 
lichenoide mais riche en plasmocytes, doit toujours faire 
evoquer la syphilis. On trouvera des plasmocytes autour 
des vaisseaux du derme superficiel et moyen, qui sont alte- 
res, avec des cellules endotheliales turgescentes (fig. 4.15). 
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Fig. 4.10 Syphilides du scrotum. 




Fig. 4.13 Syphilis secondaire. 




Fig. 4.1 1 Syphilis secondaire - plaque muqueuse. Fig. 4.14 Syphilis secondaire avec infiltrat lichenoide massif. 




Fig. 4.12 Syphilides ulcerees et vegetantes peri-anales. 



Fig. 4.15 Infiltrat a predominance plasmocytaire. 
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Un infiltrat perinerveux est aussi evocateur (fig. 4.16). Les 
syphilides vegetantes ont une hyperplasie pseudocarcino- 
mateuse (fig. 4.17), associee a un infiltrat neutrophilique et 
plasmocytaire. L’immunomarquage est ici tres utile et permet 
de demontrer la syphilis (fig. 4.18). 




Fig. 4.16 Infiltrat perinerveux. 




Fig. 4.17 Hyperplasie pseudocarcinomateuse peri-anale. 




jq Fig. 4.18 Meme cas que dans la figure 4.17 - presence de 
multiples treponemes. 



Toutes ces presentations cliniques decoulent des alterations 
histologiques : presence d’une couche comee alteree et epais- 
sie, hyperplasie de fepiderme et infiltrat dermique dense 
donnent tour a tour divers aspects de maladies inflammatoires 
de type spongiotique, lichenien ou psoriasiforme. 



SYPHILIS TERTIAIRE 



La syphilis tertiaire est devenue rare. Sur le plan cutane, elle 
peut entrainer divers types de lesions, notamment des gommes 
(fig. 4.19) avec des cicatrices tres dystrophiques ou des tuber- 
cules. On trouve aussi, comme dans les borrelioses ou les 
syphilis endemiques, des nodules juxta-articulaires (fig. 4.20). 




Fig. 4.19 Gomme et cicatrice de syphilis tertiaire. 




Fig. 4.20 Nodules juxta-articulaires de syphilis tertiaire. 





SYPHILIS 



La syphilis tertiaire se caracterise par de vastes zones de 4.22). L'immunomarquage permet de demontrer la presence 
necrose, entourees de polynucleaires et parfois de veritables du treponeme. 

granulomes avec histiocytes et plasmocytes (fig. 4.21 et Granulome et necrose sont les deux elements expliquant les 

gommes et les cicatrices. 





Fig, 4,21 Gomme avec necrose massive. 



Fig. 4.22 Necrose et granulome peripherique de syphilis tertiaire. 
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Troubles de la 
differenciation 
epidermique 



pitres de la dermatologie qui a le plus evolue au cours des 
dernieres annees, et les classifications ont change avec les 
nombreuses decouvertes genetiques recentes. La dermato- 
pathologie n'est ici pas determinante ; il n ? y a que quelques 
signes histopathologiques, souvent identiques, ne permet- 
tant pas dans la majorite des cas de distinguer les maladies 
entre elles. 

ELEMENTS DE CLASSIFICATION 
ET TABLEAUX CLASSIQUES 

Les elements permettant de classer les ichtyoses sont les sui- 
vants : caractere hereditaire, presence de lesions congenitales, 
evolution au cours de la vie, ichtyose isolee ou syndromique 
associee a d’autres manifestations cutanees ou extracutanees, 
mode de transmission et recherche d'une anomalie genetique. 
II existe egalement des ichtyoses acquises, non transmissibles. 
Seuls quelques tableaux sont illustres ici. 

Parmi les tableaux classiques, on trouve fichtyose vul- 
gaire (fig. 5.1), qui est la plus frequente et peut s'associer 
a la dermatite atopique, debutant des la petite enfance. 



Les ichtyoses sont un vaste groupe de maladies genetiques 
se traduisant par une anomalie de la cornification et done un 
aspect anormal de la surface de l'epiderme. C'est un des cha- pjg_ ichtyose vulgaire hereditaire. 



ICHTYOSES 




Ichtyoses 77 


Maladie de Darier 79 


Maladie de Hailey-Hailey 81 


Maladie de Grover 81 


Maladies de Dowling-Degos et de Galli-Galli 82 


Pityriasis rubra pilaire (PRP) 83 


Keratodermies palmoplantaires 85 


Naevus (hamartomes) epidermiques 87 


Porokeratoses 89 


Stuccokeratose 90 


Maladie de Flegel ou hyperkeratosis lenticularis 
per stans 91 


Maladie de Kyrle 92 


Acrokeratose de Hopf 93 


Papillomatose retie u lee confluente de 
Gougerot-Carteaud 93 


Keratoses pilaires 94 


Acrokeratose paraneoplasique de Bazex 95 


Acanthosis nigricans 96 


Psoriasis 97 




Dermatologie. De la clinique a la microscopie 
© 2015, Elsevier Masson SAS. Tous droits reserves 






DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



La peau de la face d’extension des membres est seche, avec 
des squames fines et un discret erytheme de fond. Elle peut 
atteindre les paumes et plantes mais respecte les grands plis. 
Une ichtyose acquise tardivement dans la vie (fig. 5.2) peut 
etre paraneoplasique, associee a des lymphomes, une mala- 
die de Hodgkin ou des cancers solides. II existe aussi des 
ichtyoses par carence nutritionnelle ou liees a la prise d'anti- 
cholesterolemiant (fig. 5.3). 





Fig. 5.3 Ichtyose acquise avec traitement par statine. 



Fig. 5.5 




Ichtyose liee a I'X. 




Ichtyose lamellaire. 




Fig. 5.6 Ichtyose lamellaire avec fissures peribuccales. 



ICHTYOSES CONGENITALES 

De grandes squames losangiques plus epaisses, qualifiees 
de «noires», se voient dans fichtyose liee a l'X (fig. 5.4). 
Les ichtyoses lamellaires sont faites de grandes squames 
adherentes (fig. 5.5), avec fissures (fig. 5.6), et ont une pre- 
sentation neonatale sous forme de bebe collodion. Dans 
l'erythrodermie congenitale bulleuse, il existe des bulles 
flasques avec decollements sur fond d'erytheme, et dans 
fichtyose bulleuse, des bulles similaires moins etendues, sans 
erythrodermie. L'erythrodermie congenitale ichtyosiforme 
non bulleuse comprend, outre l'erytheme, de petites squames 
blanches peu adherentes. II existe de nombreux tableaux plus 
ou moins caracteristiques dans les autres ichtyoses. Dans la 
maladie de Netherton, on a une ichtyose lineaire circonflexe 
avec squames circinees (fig. 5.7). 




Fig. 5.7 Ichtyose lineaire circonflexe. 





TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE 



Au microscope, il y a peu de situations differentes. Dans l'en- 
semble, la couche comee est toujours epaissie, parfois de fagon 
extreme, comme dans le foetus arlequin. L'ichtyose vulgaire 
(fig. 5.8) est caracterisee par une hyperkeratose orthokeratosique 
plus ou moins compacte, associee a une diminution d'epais- 
seur ou a une complete disparition de la couche granuleuse. 
C'est observe aussi dans les ichtyoses acquises (fig. 5.9). 
L'erythrodermie ichtyosiforme congenitale bulleuse et l'ichtyose 
bulleuse sont epidermolytiques (fig. 5.10) : on voit une anoma- 
lie de comification, avec presence de cellules de grande taille, 
contenant des grains de kerato-hyaline situes dans toute la partie 
haute de l'epiderme. L'ichtyose lineaire circonflexe comprend 
une hyperkeratose focale parakeratosique peu specifique sur un 
fond psoriasiforme (fig. 5.11). L'immunohistochimie revele dans 
cette maladie l'absence d'expression de la proteine LEKTI. Une 
parakeratose epaisse peut etre observee dans d'autres ichtyoses. 






Fig. 5.10 Ichtyose epidermolytique. 




Fig. 5.1 1 Ichtyose circonflexe. 



MALADIE DE DARIER 



II s'agit d'une maladie autosomique dominante par muta- 
tion du gene ATP2A2 , d'expressivite variable, et debu- 
tant en general a l'adolescence. Elle est caracterisee par 
des papules a evolution crouteuse, souvent confluentes 
(fig. 5.12). Chaque lesion est un petit cone corne follicu- 
laire ou non (fig. 5.13 et fig. 5.14), avec evolution plus ou 
moins rapide vers des lesions crouteuses, suintantes, aggra- 
vees par l'elevation de la temperature et l'hyperhidrose. II 
y a souvent des infections locales herpetiques ou staphylo- 
cocciques. Aux extremites, il s'agit de papules legerement 
verruqueuses ou plus lisses, qui font discuter l'acrokeratose 
de Hopf (fig. 5.15). On voit en outre des lesions ungueales 
avec onychoschizie et une alternance de bandes rouges et 
blanches (fig. 5.16). 
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La maladie de Darier est caracterisee par une hyperkera- 
tose ortho- et parakeratosique, des fentes acantholytiques et 
des troubles de la keratinisation (fig. 5.17). La predominance 
des lesions aux follicules et autour d'eux (fig. 5.18) explique 
le terme de keratosis follicularis (en anglais). On a des fentes 
acantholytiques de siege variable au sein de l'infiindibulum, une 
hyperkeratose et un infiltrat peripherique (fig. 5.14 et 5.17). 




Fig. 5.12 Maladie de Darier du tronc et du cou. 





Fig. 5.15 Papules acrales de la maladie de Darier. 




Fig. 5.16 Atteinte ungueale dans la maladie de Darier. 

v J 

Au fort grossissement (fig. 5.18), on voit des phenomenes 
de dyskeratose sous forme de « grains » basophiles et de corps 
ronds tres eosinophiles qui font penser a des effets cytopatho- 
genes. L’infiltrat est principalement lymphocytaire mais peut 
s’enrichir en neutrophiles, notamment en cas de surinfection 
staphylococcique. Acantholyse et dyskeratose sont vues aussi 
sur les muqueuses et aux ongles. 




Fig. 5.1 7 Maladie de Darier - atteinte folliculaire. 




Fig. 5.18 Maladie de Darier - dyskeratose. 





MALADIE DE HAILEY- HAILEY 



II s'agit d'une maladie genetique transmise en dominance, 
se developpant principalement a l'age adulte. On trouve 
un intertrigo des grands plis, axillaires, inguinaux, inter- 
fessiers et genitaux (fig. 5.19 et fig. 5.20). II y a souvent 
une maceration, et de multiples rhagades (fig. 5.21), qui 
sont suintantes ou hemorragiques. Ces lesions sont doulou- 
reuses, macerent et peuvent se recouvrir de croutes. 

La maladie est acantholytique, mais sans dyskeratose ni 
infiltrat eosinophilique. L'acantholyse se fait sur la hau- 
teur de l'epiderme, donnant un aspect de « mur de briques 
ebranle» (fig. 5.21). Cette acantholyse aboutit a des fentes 
intra-epidermiques (fig. 5.22) avec epaississement de la 
couche cornee, sans cavite bulleuse; en cas de surinfec- 
tion, l'infiltrat s'enrichit en neutrophiles. 




Fig. 5.21 Maladie de Hailey-Hailey. 






Fig. 5.22 Maladie de Hailey-Hailey. 



MALADIE DE GROVER 



Cette maladie a predominance masculine se voit surtout dans 
la deuxieme partie de la vie et est localisee principalement au 
dos (fig. 5.23). II s'agit de poussees recidivantes de lesions 
crouteuses, legerement erosives ou plus rarement bulleuses 
(fig. 5.24), evoluant en fonction des saisons. Les signes sont 
exacerbes en ete quand il fait chaud. La maladie est variable 
dans le temps. 




Fig. 5.23 Maladie de Grover. 
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Sur le plan microscopique (fig. 5.25), on peut trouver des 
elements ressemblant au pemphigus, a la maladie de Darier, 
ou a la maladie de Hailey-Hailey. Ces anomalies focales sont 
souvent discontinues et moins importantes que celles de la 
maladie de Darier. Elies peuvent etre de decouverte fortuite 
sur des prelevements chirurgicaux du dos. L'aspect est 
variable d’une lesion a l'autre chez un meme patient et d'un 
endroit a l'autre sur la meme lame. On a une association a des 
degres variables d'acantholyse, de dyskeratose et parfois de 
fentes intra-epidermiques (fig. 5.26). II y a souvent un infiltrat 
inflammatoire associe. 





Fig. 5.26 Maladie de Grover - dyskeratose et inflammation. 



MALADIES DE DOWLING-DEGOS 
ET DE GALLI-GALLI 

La maladie de Dowling-Degos est une pigmentation reticu- 
lee des grands plis (fig. 5.27 et 5.28) et des organes geni- 
taux, de transmission autosomique dominante, par mutation 
de la keratine 5. Elle peut s'associer a la maladie de Vemeuil 
(fig. 5.29). La biopsie montre une acanthose avec allongement 
et hyperpigmentation des cretes epidermiques, qui prennent 
un aspect arborescent (fig. 5.30). 

La maladie de Galli-Galli en est une variante acantholy- 
tique, caracterisee aussi par une pigmentation plus ou moins 
reticulee. Ces anomalies peuvent s'etendre au dos (fig. 5.31). 
Lors des poussees (fig. 5.32), les lesions deviennent erythema- 
teuses, suintantes ettresprurigineuses. L'aspect microscopique 
est celui d'une maladie de Dowling-Degos, avec de longues 
cretes epidermiques massuees et ramifiees, hyperpigmentees, 
associees a des fentes acantholytiques (fig. 5.33). L'aspect est 
en quelque sorte un melange entre la maladie de Dowling- 
Degos et la maladie de Grover. 




Fig. 5.27 Maladie de Dowling-Degos, face laterale du cou. 




Fig. 5.28 Maladie de Dowling-Degos - cretes massuees. 
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Fig. 5.29 Maladie de Dowling-Degos axillaire avec maladie 
de Verneuil. 




Fig. 5.30 Maladie de Dowling-Degos - aspect reticule de 
I'epiderme. 




Fig. 5.32 Maladie de Galli-Galli avec des vesicules. 




Fig. 5.33 Maladie de Galli-Galli : fentes intra-epidermiques. 



PITYRIASIS RUBRA PILAIRE (PRP) 

Cette maladie est beaucoup moins frequente que le pso- 
riasis. II existe des formes de l'enfant (fig. 5.34) comme de 
l’adulte. Les lesions typiques sont de petits cones cornes 
avec hyperkeratose de surface donnant un aspect rapeux a 
I'epiderme (fig. 5.35 et fig. 5.36). II n'y a pas de croute comme 
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dans la maladie de Darier. Ces papules confluent pour former 
des plaques (fig. 5.37) et ont une coloration un peu orangee. 
II s ? y associe une keratodermie palmoplantaire ici encore de 
couleur orangee (fig. 5.38), avec une hyperkeratose donnant 
un aspect farineux aux plis de flexion des mains. 




Fig. 5.35 Pityriasis rubra pilaire - cones cornes. 




Fig. 5.36 Pityriasis rubra pilaire - atteinte folliculaire. 



Sur le plan histologique, cette maladie est caracterisee par 
des bouchons comes de plus ou moins grande taille (5.39). 
On y trouve une hyperkeratose compacte ortho- et parakerato- 
sique avec un epiderme acanthosique et un infiltrat de cellules 
mononucleees sous-jacent. L'image caracteristique est celle 
d’un bouchon come folliculaire avec de part et d'autre une 
parakeratose (fig. 5.39). A distance, le PRP est caracterise par 
une acanthose massive irreguliere, non psoriasiforme, avec 
des foyers de parakeratose (fig. 5.40). Le diagnostic n'est pas 
facile et une correlation anatomoclinique est indispensable. 




Fig. 5.38 Pityriasis rubra pilaire - keratodermie palmaire. 
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Fig. 5 .37 Pityriasis rubra pilaire - lesions confluant en 
medaillons. 



Fig. 5.39 Pityriasis rubra pilaire - atteinte folliculaire 
et parakeratose laterale. 




Fig. 5.40 Pityriasis rubra pilaire - parakeratose compacte. 





TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE 



Les bouchons comes qu'on voit au microscope sont res- 
ponsables de l'aspect de cones comes. L'epaisse couche comee 
ortho- et parakeratosique explique l'aspect rapeux de ces lesions. 
Les lesions simplement hyperkeratosiques ne peuvent pas etre 
reconnues au microscope. Le diagnostic differentiel principal est 
le psoriasis ; dans le PRP, on n'a pas d'amincissement des zones 
suprapapillaires, et l'acanthose est plus irreguliere. 



KERATODERMIES PALMOPLANTAIRES 

Comme dans les ichtyoses, les classifications ont beaucoup 
change depuis les progres de la genetique. Le diagnostic ne 
repose presque jamais sur l'histopathologie. Comme dans les 
ichtyoses, on se borne a voir l'epaississement de la couche cor- 
nee, avec parfois des variantes quand il s'agit de lesions tres 
localisees ou quand il y a des phenomenes d'epidermolyse. 

Les keratodermies palmoplantaires sont a transmission 
genetique variable. Certaines sont presentes assez tot dans la 
vie. La face palmaire des mains est recouverte d'une hyper- 
keratose epaisse d'aspect souvent jaunatre, avec parfois une 
bordure inflammatoire (fig. 5.41). Cette hyperkeratose tres 
epaisse peut entrainer des fissures (fig. 5.42) et gener beau- 
coup les activites manuelles. D'autres tableaux sont plus 
inflammatoires (fig. 5.43) et ressemblent alors plus a des 




Fig. 5.41 Keratodermie hereditaire palmaire avec bordure 
inflammatoire. 




Fig. 5.42 Keratodermie palmaire hereditaire de couleur jaune. 



lesions de psoriasis. Aux plantes, la situation est a peu pres 
identique. Les keratodermies genetiques sont aggravees par la 
marche et les frottements. L'hyperkeratose est done plus mar- 
quee en regard des talons et des articulations metatarsophalan- 
giennes (fig. 5.44). Il existe des keratodermie en ilots, avec de 
multiples elements qui semblent enchasses dans la peau, tres 
durs, ressemblant individuellement a des durillons, mais par- 
fois de couleur jaunatre (fig. 5.45). 




Fig. 5.43 Keratodermie palmaire avec fond inflammatoire 
et fissures. 




Fig. 5.44 Keratodermie plantaire predominant aux zones 
d'appui. 




Fig. 5.45 Keratodermie en Tlots ou de Mantoux. 
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Les keratodermies palmoplantaires peuvent etre acquises 
dans de nombreuses maladies inflammatoires comme le pso- 
riasis et le pityriasis rubra pilaire ou 1'eczema. Certaines sont 
purement mecanogenes, avec une hyperkeratose des zones de 
frottement contre les chaussures, notamment au talon et en 
regard des articulations metatarsophalangiennes (fig. 5.46), 
principalement lorsqu'il y a des deformations du pied. 

La microscopie est peu utile dans les formes genetiques. 
Dans la plupart des cas, on trouve une tres epaisse hyperkera- 
tose orthokeratosique (fig. 5.47), beaucoup plus importante que 
la peau normale meme a ces endroits. II n ? y a le plus souvent pas 
d’infiltrat inflammatoire associe. Dans certains cas, on trouve 
un infiltrat papillaire, associe a une acanthose et a une hyperke- 
ratose. L'architecture n'est pas psoriasiforme dans cette kerato- 
dermie inflammatoire (fig. 5.48). Dans les keratodermies en 
ilots comme la maladie de Mantoux (fig. 5.49), on a des lesions 
plus localisees, avec acanthose et invagination de 1'epiderme 
surmontees d’une hyperkeratose tres compacte en colonne. 




Parmi les diverses variantes, il existe des keratodermies 
palmoplantaires epidermolytiques avec des alterations de 
toutes les couches moyennes et superieures de 1'epiderme ou 
Ton voit de gros grains de keratohyaline irreguliers avec un 
aspect clarifie du cytoplasme (fig. 5.50). 




Fig. 5.48 Keratodermie inflammatoire. 




Fig. 5.49 Keratodermie focale de Mantoux. 




Fig. 5.50 Keratodermie epidermolytique. 
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NAVUS (HAMARTOMES) EPIDERMIQUES 



Les naevus epidermiques sont le plus souvent presents des la 
naissance, mais peuvent apparaitre plus tardivement. Ils se carac- 
terisent par des papules ou des plaques a surface keratosique, 
de distribution souvent lineaire, suivant les lignes de Blaschko 
(fig. 5.51). La couleur des lesions va du jaune au brun. II peut 
y avoir une confluence de papules (fig. 5.52 et 5.53). Certains 
naevus sont tres verruqueux ou parfois comes (fig. 5.54). 



TROUBLES DE LA DIFFERENCIATION EPIDERMIQUE 



Au microscope, on a toujours a des degres divers une acan- 
those, une papillomatose et une hyperkeratose orthokerato- 
sique (fig. 5.53). 

Les naevus epidermiques lineaires peuvent etre inflam- 
matoires (NEVIL). II y a alors un fond d'ery theme, avec 
des lesions squameuses ou hyperkeratosiques (fig. 5.56 et 
5.57). Au microscope, les NEVIL sont caracterises par 
une acanthose endophytique variable et par un infiltrat 
dense du derme superficiel et moyen (fig. 5.58 et 5.59). 












Fig. 5.52 Naevus verruqueux avec papules 
brunes confluentes. 





Fig. 5.55 Naevus verruqueux avec cornes. 
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L'architecture est irregulierement psoriasiforme, sans 
amincissement des zones suprapapillaires. 

Certains naevus epidermiques sont epidermolytiques 
(fig. 5.60), avec aspect granuleux de l'epiderme, papilloma- 
tose et une hyperkeratose. Des meres atteintes de naevus epi- 
dermolytiques lineaires peuvent avoir des enfants atteints 
d’erythrodermie ichtyosiforme bulleuse. II est done important 
de connaitre cette anomalie. 




On classe le naevus comedonien au sein des naevus epi- 
dermiques. II s'agit d’une lesion lineaire, composee de 
comedons multiples parfois confluents (fig. 5.61). L'aspect 
histopathologique est celui du comedon, c ? est-a-dire une 
grande invagination infundibulaire remplie d’une hyperke- 
ratose orthokeratosique (fig 5.62). 




Fig. 5.60 Nsevus verruqueux epidermolytique. 



Fig. 5.57 NEVIL. 




Fig. 5.58 NEVIL : acanthose endophytique. 





Fig. 5.61 



Naevus comedonien. 




Fig. 5.62 Naevus comedonien. 
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POROKERATOSES 

Les porokeratoses se caracterisent par des lesions limitees par 
une bordure tres fmement papuleuse qu’on qualifie de « che- 
min de ronde» (fig. 5.63), ce qui correspond histologiquement 
a la lamelle comoide (fig. 5.64). Ces lesions peuvent etre 
localisees, disseminees, en plaques ou lineaires. Dans cer- 
tains cas, le chemin de ronde n'est pas facile a voir et on a plus 
l'impression d'une squame sur fond d'erytheme (fig. 5.65). II 
y a une evolution centrale vers l’atrophie, avec erytheme au 
centre (fig. 5.66). Les porokeratoses peuvent etre localisees 
aux paumes et aux plantes, realisant des lesions encore mieux 
limitees (fig. 5.67). La forme la plus commune est la poroke- 
ratose actinique superficielle disseminee, avec de multiples 
elements de porokeratose developpes principalement sur les 
membres, dans les zones photo-exposees (fig. 5.68). 

Au microscope, les porokeratoses sont toutes caracterisees 
par une hyperkeratose parakeratosique en colonne, ou lamelle 
cornoide, bien limitee, de petite taille, qu'on qualifie de « pile 
d'assiettes» (fig. 5.64). Cette lesion est responsable de Ins- 
pect papuleux de la bordure et done du chemin de ronde. 




Fig. 5.63 Porokeratose - chemin de ronde. 




Fig. 5.64 Porokeratose - lamelle cornoYde. 



Si Ton biopsie au centre d'une lesion, on va manquer cet ele- 
ment caracteristique du diagnostic. Cette lamelle comoide 
peut etre observee aussi dans les follicules (fig. 5.69). Sur une 
biopsie a cheval sur la bordure, on voit la pile d'assiettes au 
bord, et une inflammation variable au centre (fig. 5.70). Au 




Fig. 5.65 Porokeratose - squames bien limitees. 




Fig. 5.66 Porokeratose avec atrophie lichenoYde. 




Fig. 5.67 Porokeratose plantaire. 
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centre des lesions evoluees, on a une atrophie considerable 
de Tepiderme, une vacuolisation de la basale et un infiltrat 
dermique lichenoi'de (fig. 5.71). En l'absence de la bordure, 
il n’est pas possible d'affirmer ici le diagnostic d'une poroke- 
ratose. Cet aspect tres poikilodermique au centre des lesions 
peut suggerer a tort d'autres maladies inflammatoires comme 
le lichen atrophique ou le lupus erythemateux. 




Fig. 5.68 Porokeratose actinique superficielle disseminee. 




Fig. 5.71 Porokeratose - zone centrale avec atrophie 
lichenoYde. 



STUCCOKERATOSE 

La stuccokeratose est constitute de petites lesions grisatres tres 
superficielles, comme posees a la surface de la peau, d'ou le nom 
de la maladie (« stuck on»). Cette affection benigne se voit chez 
les adultes dans la seconde moitie de la vie et touche le dos des 
pieds (fig. 5.72 et fig. 5.73) et des mains (fig. 5.74); elle peut par- 
fois etre plus etendue a la partie distale des membres. Ces papules 
se detachent facilement au grattage. Elies restent de petite taille. 




Fig. 5.69 Porokeratose - lamelle cornoYde folliculaire. 



Fig. 5.72 Stuccokeratose - dos des pieds. 
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Fig. 5.70 Porokeratose avec lamelle cornoYde laterale 
90 et inflammation. 
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Au microscope, la stuccokeratose realise une lesion bien 
limitee (fig. 5.73), exophytique, caracterisee par une papillo- 
matose marquee et une hyperkeratose orthokeratosique qui 
suit le dessin des papilles (fig. 5.75). II n’y a pas d'anomalie 
de la cornification hormis l'epaississement et on ne voit que 
peu d’infiltrat inflammatoire. En gros plan, il est impossible de 
distinguer ces lesions de certaines keratoses seborrheiques ou 
des naevus epidermiques vemiqueux (fig. 5.75). 




Fig, 5.74 Stuccokeratose - dos des mains. 




Fig, 5,75 Stuccokeratose. 



MALADIE DE FLEGEL OU HYPERKERATOSIS 
LENTICULARIS PERSIANS 

Cette affection est beaucoup plus rare que la stuccokeratose. 
Elle se caracterise par des papules acrales touchant le dos 
des mains et le dos des pieds (fig. 5.76 et 77). II y a une 
squame centrale ronde et bien limitee qui se detache d’un 
bloc, et laisse voir une zone centrale atrophique et inflamma- 
toire (fig. 5.77). 




Fig. 5.76 Maladie de Flegel. 



Les lesions debutantes se caracterisent par une couche 
cornee qui devient beaucoup plus compacte, rectiligne, 
eosinophile, a la fois ortho- et parakeratosique (fig. 5.78). 
II y a toujours un infiltrat inflammatoire sous-jacent 
contrairement a la stuccokeratose (fig. 5.79). Dans les 
lesions evoluees, on a un infiltrat lichenoide marque et une 
nette atrophie de l’epiderme qui contraste avec un epais- 
sissement central de la couche cornee compacte. On n ? y 
trouve pas l’hypergranulose du lichen plan. 





Fig. 5.79 Maladie de Flegel - atrophie et infiltrat lichenoTde 
avec hyperkeratose. 




91 







DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



MALADIE DE KYRLE 



La maladie de Kyrle est extremement rare. On la classe au sein 
des dermatoses perforantes, avec les collagenomes, les folli- 
culites et les elastomes perforants. Ces tableaux peuvent etre 
observes dans l’insuffisance renale et le diabete. Des formes 
familiales sont decrites. La maladie est composee de gros 
bouchons comes compacts qui semblent enfonces dans le 
derme, touchant surtout les membres inferieurs (fig. 5.80). 

Au microscope, on voit une invagination d’un grand frag- 
ment de couche cornee, qui semble perforer l'epiderme ou, 
au depart, le refouler vers la profondeur (fig. 5.81). L'image 
caracteristique est celle d’une hyperkeratose « in cutem pene- 
trans » (fig. 5.82) ou l'invagination de cette hyperkeratose 
arrive au contact du derme (fig. 5.83). 
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Fig. 5.80 Maladie de Kyrle. 




Fig. 5.81 Maladie de Kyrle - bouchon corne, 
lesion debutante. 
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Fig. 5.83 Maladie de Kyrle avec bouchon corne en contact 
avec le derme. 
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ACROKERATOSE DE HOPF 



Cette maladie a une situation nosographique difficile, car on 
est dans un tableau proche des formes localisees de maladie 
de Darier limitees aux mains. II existe toutefois des families 
ayant des papules acrales de ce type sans image de maladie de 
Darier en microscopie, ni mutation du gen qATP2A2. II s'agit de 
papules de petite taille, legerement keratosiques, couleur peau 
normale, disposees sur le dos des mains et des doigts (fig. 5.84). 

L’aspect au microscope est celui d’une acanthose avec 
papillomatose et hyperkeratose orthokeratosique, sans fentes 
ni corps ronds (fig. 5.85). II faut toutefois toujours couper 
le bloc completement, pour voir s’il n’y a pas plus loin des 
images caracteristiques de maladie de Darier. 




Fig. 5.84 Acrokeratose de Hopf. 




Fig. 5.85 Acrokeratose de Hopf. 



PAPILLOMATOSE RETICULEE CONFLUENTE 
DE GOUGEROT-CARTEAUD 



Cette dermatose peu frequente touchant les adolescents et les 
adultes jeunes se caracterise par des lesions reticulees hyper- 
keratosiques du tronc, principalement au dos (fig. 5.86). La 
couche comee a un aspect gris sale, et les lesions dessinent un 
reseau keratosique irregulier de couleur brunatre (fig. 5.87). 



L’epiderme est epaissi, avec papillomatose et hyperke- 
ratose ortho- et parakeratosique. II n’y a qu’un discret infil- 
trat inflammatoire dans les papilles (fig. 5.88). L’examen 
de la couche comee met en evidence des levures du genre 
Malassezia (fig. 5.89) qui apparaissent legerement basophiles 
en coloration standard. On les voit mieux en coloration au 
PAS (fig. 5.90). Leur presence n'est toutefois pas obligatoire. 

L’aspect n’est pas specifique et peut ressembler a celui de la 
dermatite seborrheique ou de l’acanthosis nigricans. 





Fig. 5.87 Papillomatose reticulee confluente. 
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Fig. 5.89 Papillomatose reticulee confluente - hyperkeratose 
et levures. 




Fig. 5.90 Papillomatose reticulee confluente (coloration PAS). 



KERATOSES PILAIRES 



Les keratoses pilaires sont caracterisees par un aspect papu- 
leux keratosique et parfois inflammatoire de l'emergence 
des poils (fig. 5.91). C'est particulierement frequent a la 
face posterieure des bras et a la face externe des cuisses, 
surtout chez les atopiques. Le gros plan montre que chaque 
orifice folliculaire est surmonte d’une petite hyperkeratose 
(fig. 5.92 et fig. 5.93). Certaines keratoses pilaires rouges 
sont observees au visage, des l’enfance, et peuvent porter 
un prejudice esthetique important en raison d’une evolu- 
tion atrophiante (fig. 5.94). Plus rarement, ces keratoses 
pilaires peuvent etre associees a une atteinte des sourcils, 
qui peuvent finir par disparaitre : il s'agit de l'ulerytheme 
ophriogene (fig. 5.95). 

Au microscope, ces lesions sont caracterisees par un bou- 
chon corne dans V infundibulum, tres bien visible sur deux 
follicules voisins (fig. 5.93). On voit la tige pilaire engainee 



dans une couche cornee epaisse et compacte. II y a souvent un 
infiltrat en peripherie. Les lesions sont parfois plus discretes 
(fig. 5.96), avec une hyperkeratose moins epaisse entourant 
le poil duvet lorsqu’il emerge a la surface. 

Contrairement a la maladie de Darier, il n'y a ni dyskera- 
tose ni acantholyse. Le reste de l'epiderme n'est pas modifie, 
contrairement au pityriasis rubra pilaire ou l’acanthose irregu- 
liere s’etend a distance du follicule. 
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Fig. 5.94 Keratose pilaire de la face. 




Fig. 5.95 Ulerytheme ophriogene. 




Fig. 5.96 Keratose pilaire avec petit duvet. 



ACROKERATOSE PARANEOPLASIQUE 
DE BAZEX 

II s'agit d'une des formes de paraneoplasie « obligatoire » ou 
Ton trouve presque toujours un cancer de la region ORL, ou 
des voies aerodigestives superieures. II existe un etat squa- 
meux ou keratosique touchant le nez (fig. 5.97), les oreilles 
(fig. 5.98) et les zones palmoplantaires (fig. 5.99). 



Ces lesions sont un peu psoriasiformes au microscope, 
notamment aux mains et aux pieds (fig. 5.100). II existe 
des formes erosives et bulleuses, dont l'aspect histologique 




Fig. 5.97 Acrokeratose paraneoplasique du nez. 




Fig. 5.98 Acrokeratose paraneoplasique des oreilles. 




Fig. 5.99 Acrokeratose paraneoplasique - lesions plantaires. 
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Fig. 5.100 Acrokeratose paraneoplasique - aspect 
psoriasiforme. 




Fig. 5.101 Acrokeratose paraneoplasique - forme bulleuse. 



est proche d’une toxidermie, avec agression des couches 
basales (fig. 5.101). Ces images ne sont pas specifiques et 
ne permettent pas de poser le diagnostic sans correlation 
anatomoclinique. 



outre une hyperpigmentation continue de la basale sans aug- 
mentation du nombre des melanocytes. L'aspect est proche 
des keratoses seborrheiques ou des naevus epidermiques 
verruqueux. 




Fig. 5.102 Acanthosis nigricans de la nuque. 
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Fig. 5.103 Acanthosis nigricans axillaire. 



ACANTHOSIS NIGRICANS 

La forme benigne est idiopathique, parfois familiale, 
ou peut reveler une insulinoresistance ; il existe aussi 
une forme maligne paraneoplasique plus diffuse et tou- 
chant aussi les muqueuses. La peau est epaissie, papillo- 
mateuse, hyperpigmentee et prend un aspect qualifie de 
veloute dans les grands plis. Les localisations les plus fre- 
quentes sont la nuque (fig. 5.102) et les creux axillaires 
(fig. 5.103) 

Au microscope, l'aspect est identique quelle que soit 
la localisation : on a une acanthose avec hyperkeratose et 
papillomatose (fig. 5.104). L'hyperkeratose s'invagine tres 
largement dans les depressions de cet epiderme, expliquant 
l'aspect anfractueux des lesions (fig. 5.105). On trouve en 
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Fig. 5.105 Acanthosis nigricans - papillomatose, 
hyperkeratose, hyperpigmentation. 



PSORIASIS 



Le psoriasis est une des plus frequentes dermatoses inflamma- 
toires. Ses presentations cliniques sont multiples. Deux variantes 
principales sont le psoriasis en plaques avec des lesions erythe- 
matosquameuses (fig. 5.106) et le psoriasis pustuleux. Dans la 
forme classique, l'erytheme est vif, et s'etend en peripherie un 
peu plus loin que les squames. Celles-ci sont d'epaisseur et de 
taille variable, et prennent un aspect blanc opaque lorsqu'on 
tente de les gratter (signe de la tache de bougie). Le grattage 
methodique finit par arracher totalement la squame et on voit 
alors un piquete hemorragique qualifie de «rosee sanglante». 

Les psoriasis eruptifs peuvent se presenter sous forme de petites 
gouttes ou il y a un erytheme de fond et une squame centrale 
(fig. 5.107). La localisation du psoriasis aux plis (forme inversee) 
entraine un erytheme cuisant avec moins de squames que sur la 
peau glabre, et presence de fissures au fond des plis notamment au 
pli interfessier ou dans les plis genitaux (fig. 5.108). 



Le psoriasis en plaques est constitue d’un epiderme acan- 
thosique, surmonte d’une hyperkeratose ortho- et parakerato- 
sique (fig. 5.109). Les cretes epidermiques sont allongees et 





Fig. 5.107 Psoriasis en gouttes. 
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Fig. 5.1 1 0 Psoriasis - parakeratose et infiltrat neutrophilique. 




Fig. 5.1 1 1 Exocytose suprapapillaire du psoriasis. 




Fig. 5.1 12 Psoriasis en gouttes. 




Fig. 5.1 1 3 Psoriasis en gouttes - parakeratose focale 
sans amincissement de la granuleuse. 
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elargies. La papille est longue, et siege d'un infiltrat inflam- 
matoire plus ou moins dense (fig. 5.110). Le gros plan per- 
met de montrer une exocytose selective suprapapillaire 
(fig. 5.111). Elle est constitute de lymphocytes mais sur- 
tout de polynucleaires neutrophiles qui forment de petites 
collections dans l'epiderme ou au sein meme de la couche 
comee. L'amincissement de la zone suprapapillaire explique 
le signe de la rosee sanglante ou Ton arrache le toit de la 
papille : les vaisseaux dilates sont responsables d'un petit 
saignement. 

Dans le psoriasis en gouttes, l'architecture est moins carac- 
teristique (fig. 5.112 et 5.113). On a des elements de parakera- 
tose en foyer isole, avec un epiderme simplement acanthosique 
et spongieux, ne permettant pas toujours de faire le diagnos- 
tic. Contrairement a la forme en plaques, la couche granu- 
leuse est presente et il n'y a pas d'amincissement des zones 
suprapapillaires. 

Dans les plis (fig. 5.114), il n'y a pas d'epaississement de la 
couche comee. On trouve en revanche l'acanthose reguliere, la 
papille claire et les vaisseaux dilates a l'interieur. L'exocytose 
est variable. 

Dans le psoriasis pustuleux, les lesions cliniques sont dif- 
ferentes. Il s'agit de multiples petites pustules a evolution 
confluente, qui sechent et fmissent par desquamer. Les lesions 




Fig. 5.1 14 Psoriasis d'un pli - absence de couche cornee. 



se developpent sur un fond erythemateux (fig. 5.115). Il existe 
des formes generalises et des formes localisees, notamment 
annulaires (fig. 5.116), ou la pustulation se situe en peripherie 
de la lesion comme un front qui avance. 



Sur le plan histologique, le psoriasis pustuleux se carac- 
terise par des collections de polynucleaires formant une 
pustule multiloculaire, par confluence de multiples logette 
(fig. 5.117). Ces pustules peuvent s'accompagner d'un decol- 
lement de la surface de l’epiderme (fig. 5.118) qui explique 
bien l'aspect clinique. 





Fig. 5.1 1 6 Psoriasis pustuleux annulaire. 
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Le psoriasis varie aussi en fonction d’elements extemes, ? 
tels que les traitements qui peuvent etre parfois irritants. 
On peut ainsi obtenir des images de psoriasis eczematise 
(fig. 5.119) ou Ton reconnait farchitecture psoriasiforme, 
mais avec une spongiose assez diffuse et une parakeratose 
continue. A l’inverse, le traitement par les corticoides fait 
diminuer l'infiltrat inflammatoire et il peut ne persister 
qu’une architecture psoriasiforme. 




Fig. 5.1 1 8 Psoriasis pustuleux - decollement de I'epiderme. 




Fig. 5.1 1 9 Psoriasis eczematise. 
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Maladies bulleuses 
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Dermatoses bulleuses jonctionnelles 
auto-immunes 106 

Dermatite herpetiforme 1 1 0 

Erytheme polymorphe, syndromes de Stevens 
Johnson et de Lyell 1 1 1 




Fig. 6.1 Epidermolyse bulleuse simple de I’enfant. 



Les maladies bulleuses cutanees sont caracterisees par la 
meme lesion elementaire, la bulle. Le mecanisme de for- 
mation des lesions bulleuses est variable. II existe des 
maladies bulleuses liees a un defaut genetique de la mem- 
brane basale epidermique ou des keratinocytes basaux, des 
maladies bulleuses auto-immunes intra-epidermiques et 
sous-epidermiques, ou des maladies bulleuses par destruc- 
tion des keratinocytes basaux comme dans les toxidermies 
graves. II existe egalement des bulles par oedeme dermique 
au cours d’autres dermatoses, non traitees dans ce chapitre 
(erysipele bulleux, syndrome de Sweet bulleux, mastocy- 
tose bulleuse). 



EPIDERMOLYSES BULLEUSES HEREDITAIRES 

Ce sont des genodermatoses rares, caracterisees par une 
fragilite cutanee aboutissant a la formation de bulles et 
d’erosions, par clivage entre l’epiderme et le derme. Les 
tableaux cliniques et la gravite de la maladie varient selon 
le defaut genetique en cause, et done selon le niveau precis 
du clivage. 

EPIDERMOLYSES BULLEUSES SIMPLES (EBS) 

Ce sont les epidermolyses les plus frequentes, dues a un defaut 
moleculaire des keratinocytes basaux (mutation des kera- 
tines 5 ou 14, ou de la plectine). Les decollements bulleux, 
plus souvent localises que diffus, surviennent apres trauma- 
tisme. Les lesions sont souvent acrales, chez l’enfant (fig. 6.1) 
comme chez l’adulte (fig. 6.2). 

Le clivage se situe histologiquement au sein des keratino- 
cytes basaux epidermiques (fig. 6.3). II y a peu ou pas d’ in- 
flammation associee, ni d’ evolution vers la fibrose dermique. 




Fig. 6.2 Epidermolyse bulleuse simple. 




Fig. 6.3 Epidermolyse bulleuse simple - clivage dans les 
cellules basales. 
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EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
JONCTIONNELLES (EBJ) 

Ces epidermolyses sont beaucoup plus rares et plus graves, 
assez souvent letales. Les decollements bulleux sont souvent 
etendus, avec atteinte muqueuse. Les manifestations varient 
selon le defaut genetique en cause (mutation de laminine 5, 
collagene XVII, integrine oc6(34, etc.). 

Le clivage se situe histologiquement sous l’epiderme, dans la 
membrane basale (fig. 6.4). Sur le plan ultrastructural, il a lieu dans 
la lamina lucida. II y a peu d’ inflammation dans les lesions debu- 
tantes. L’evolution peut etre cicatricielle, avec fibrose dermique. 




Fig. 6.4 Epidermolyse bulleuse jonctionnelle - 
clivage sous-epidermique. 



EPIDERMOLYSES BULLEUSES 
DYSTROPHIQUES (EBD) 

Ces epidermolyses sont responsables de decollements bulleux 
avec evolution cicatricielle atrophique et grains de milium. 
Des la naissance, on voit de grands decollements bulleux 
acraux (fig. 6.5). Le decollement dans la lamina densa, par 
mutation du collagene VII, s’accompagne d’une cicatrisation 
pathologique chronique, avec syndactylies, synechies cuta- 
nees et muqueuses. De rares formes d’EBD sont localisees, 
comme dans l’EBD prurigineuse pretibiale (fig. 6.6). 

Le clivage se situe comme dans l’EBJ sous l’epiderme, 
dans la membrane basale (fig. 6.7), et l’evolution se fait vers 
la fibrose cicatricielle dermique (fig. 6.8). 





Fig. 6.6 Epidermolyse bulleuse prurigineuse pretibiale. 





Fig. 6.8 Epidermolyse bulleuse dystrophique - bulle non 
inflammatoire et derme cicatriciel. 



Correlation anatomoclinique 

L’evolution vers la fibrose cicatricielle dermique traduit 
revolution cicatricielle synechiante, responsable du han- 
dicap des patients. Pour determiner precisement le niveau 
du defaut moleculaire, la morphologie seule est insuffisante. 
L’immunohistochimie specialisee, la microscopie electro- 
nique, et le sequengage de I’ADN sont necessaires. 
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PEMPHIGUS 

Les pemphigus sont un groupe de maladies auto-immunes 
avec perte de cohesion interkeratinocytaire, dont resultent une 
image histologique, l’acantholyse, et une image clinique, la 
bulle flasque, fragile, avec signe de Nikolski. 

PEMPHIGUS SUPERFICIELS 

Les pemphigus superficiels (seborrheique, erythemateux, 
foliace) sont caracterises par un clivage dans la couche gra- 



nuleuse et le haut de la couche epineuse epidermique, avec 
des bulles flasques initiales peu visibles. Cliniquement, il 
s’agit de plaques erythemateuses et squameuses dans les 
zones seborrheiques (fig. 6.9 - forme seborrheique), ou de 
lesions plus diffuses et crouteuses (fig. 6.10 - forme folia- 
cee). L’examen attentif permet de voir le caractere erosif 
postbulleux (fig. 6.11). Histologiquement, l’epiderme est 
hyperplasique, psoriasiforme (fig. 6.12), avec une acantho- 
lyse dans la zone granuleuse (fig. 6.13). Le derme sous-jacent 
contient parfois un infiltrat inflammatoire dense polymorphe 
(fig. 6.14). 





Pemphigus superficiel - pattern psoriasiforme. 



Fig. 6.9 Pemphigus superficiel - plaques erythemateuses. 



Fig. 6.12 




Fig. 6.1 0 Pemphigus superficiel - forme foliacee. 




Fig. 6.13 



Fig. 6.14 




Pemphigus superficiel - acantholyse sous-cornee. 




Pemphigus superficiel inflammatoire. 
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PEMPHIGUS PROFONDS 

Les pemphigus profonds (vulgaire, vegetant) sont caracterises 
par un clivage dans la couche suprabasale de l’epiderme. Les 
lesions sont cutaneomuqueuses, avec des bulles claires flasques 
vite rompues, laissant une erosion crouteuse (fig. 6.15 et 6.16), 
et des erosions buccales trainantes, quadrilateres (fig. 6.17). 
Histologiquement, la bulle survient par clivage intra-epider- 
mique du a une acantholyse suprabasale, pouvant s’etendre 
aux gaines pilaires (fig. 6.18 et 6.19). Le derme est souvent 
inflammatoire. Le plancher de la bulle conserve une rangee de 





Fig. 6.1 6 Pemphigus profond - bulle flasque rompue et croute. 




Fig. 6.17 Pemphigus profond - atteinte muqueuse. 



keratinocytes basaux, realisant V image classique de « pierres 
tombales» (fig. 6.20). 

La forme vegetante est une variante caracterisee par des 
placards keratosiques epais, erosifs et humides, souvent dans 
les grands plis. II existe en plus de V acantholyse suprabasale 
une hyperplasie epidermique et des abces epidermiques de 
neutrophiles et eosinophiles. 



Fig. 6.18 




Pemphigus profond. 




Fig. 6.19 Pemphigus profond - acantholyse. 




Fig. 6.20 Pemphigus profond - clivage suprabasal. 






PEMPHIGUS PARANEOPLASIQUE 

Le pemphigus paraneoplasique associe des aspects cliniques et 
histologiques polymorphes. Les lesions erosives muqueuses buc- 
cales et oculaires sont precoces et severes (fig. 6.21). Les lesions 
cutanees peuvent etre des plaques lichenoides, avant d’ obser- 
ver des decollements epidermiques parfois etendus (fig. 6.22). 
Histologiquement, on trouve dans seulement 50 % des cas une 
acantholyse suprabasale (fig. 6.23 et 6.24) evocatrice. II existe 
par ailleurs un aspect licheno'ide, avec infiltrat lymphocytaire en 
bande sous-epidermique, necrose et vacuolisation keratinocy- 
taire (fig. 6.25), dans la muqueuse et sur la peau. 
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Fig. 6.21 Pemphigus paraneoplasique. 




Correlation anatomoclinique 

Dans tous les pemphigus, le clivage intra-epidermique et 
la perte de cohesion interkeratinocytaire expliquent le carac- 
tere flasque, fragile et transitoire de la bulle. L’inflammation 
licheno'ide du pemphigus paraneoplasique se traduit par des 
lesions proches de I’erytheme polymorphe. C’est I’immuno- 
fluorescence directe (IFD) qui permet de mettre en evidence 
les depots d’auto-anticorps interkeratinocytaires (IgG ± C3). 
Les tests ELISA et d’immunoblot permettent de preciser les 
antigenes cibles des auto-anticorps circulants. 
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Fig. 6.23 Pemphigus paraneoplasique. 




Fig. 6.24 Pemphigus paraneoplasique - acantholyse 
suprabasale. 




Fig. 6.25 Pemphigus paraneoplasique - atteinte licheno'ide. 
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DERMATOSES BULLEUSES 
JONCTIONNELLES AUTO-IMMUNES 

Ce sont des maladies bulleuses sous-epidermiques acquises, 
caracterisees par des auto-anticorps qui vont se fixer sur 
des proteines de structure assurant la cohesion dermo- 
epidermique. 

PEMPHIGOTDE BULLEUSE (PB) 

La PB est frequente. Les signes de debut sont un pru- 
rit chronique, des placards eczematiformes ou urticariens. 



Apparaissent ensuite des bulles tendues, claires, souvent 
de grande taille, sur ces placards ou en dehors (fig. 6.26 et 
6.27). Une atteinte acrale est possible (fig. 6.28); fatteinte 
muqueuse est plus rare. La guerison des bulles se fait sans 
cicatrice. 

Histologiquement, la bulle de PB est sous-epidermique. 
Son toit est fait de l’epiderme entier. La bulle et le plancher 
contiennent un infiltrat inflammatoire modere, avec des eosi- 
nophiles (fig. 6.29). Dans les formes debutantes, on peut voir 
seulement un oedeme dermique, et un infiltrat modere de lym- 
phocytes et d’eosinophiles, venant au contact de l’epiderme 
(fig. 6.30). 




Fig. 6.29 PemphigoYde bulleuse. 



Fig. 6.30 PemphigoYde prebulleuse - eosinophiles dermiques. 
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Plus rarement, on voit une image de spongiose a eosino- 
philes (fig. 6.31). Si la biopsie est realisee sur une lesion 
ancienne, il peut exister une reepithelialisation partielle du 
plancher, qu’il ne faut pas interpreter comme un clivage intra- 
epidermique (fig. 6.32). 





Fig. 6.32 PemphigoYde bulleuse - reepithelialisation 
du plancher. 



pemphigoide cicatricielle 

La pemphigoide cicatricielle se distingue de la PB par son 
evolution chronique, et son atteinte muqueuse (buccale, 
conjonctivale, genitale, pharyngee) avec evolution cicatri- 
cielle marquee. Elle est tres proche, voire indiscemable de la 
PB, histologiquement et en IFD. Seuls les tests ELISA, ou 
l’immunomicroscopie electronique permettent d’affirmer son 
diagnostic. 



pemphigoTde de la grossesse 

La pemphigoide de la grossesse, ou pemphigoide gravidique, 
est une forme particuliere de PB, survenant au cours de la 
grossesse ou du post-partum. Les papules et plaques erythe- 
mateuses, parfois en cocarde, sont diffuses, avec une atteinte 
evocatrice de la region peri-ombilicale (fig. 6.33 et 6.34). Les 
bulles surviennent secondairement sur ces lesions. L’ aspect 
histologique est identique a celui la PB. Une lesion prebul- 
leuse, avec infiltrat dermique riche en eosinophiles, est mon- 
tree dans la figure 6.35. 




Fig. 6.33 PemphigoYde gravidique. 
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Fig. 6.34 PemphigoYde gravidique - lesions en cocarde. 




Fig. 6.35 PemphigoYde gravidique - debut de clivage. 
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Correlation anatomoclinique 





L’cedeme et I’infiltrat des lesions prebulleuses expliquent 
I’aspect urticarien ou eczematiforme. La bulle tendue est 
expliquee par le caractere intact et cohesif de I’epiderme 
constituant le toit de la bulle. La spongiose a eosinophiles 
n’est pas specifique, pouvant se rencontrer dans la gale, ou 
d’autres dermatoses bulleuses. Le diagnostic des pemphi- 
goides est continue en IFD, montrant des depots lineaires 
jonctionnels d'lgG ou C3. En IF sur peau clivee, les depots 
d’lgG se fixent sur le toit du decollement. 

V J 
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DERMATOSE A IGA UNEAIRE (DIGAL) 

La DIGAL atteint L enfant ou l’adulte. Les bulles sont de 
taille variable, sur peau saine ou erythemateuse, a groupe- 
ment herpetiforme ou en rosettes (fig. 6.36). L’atteinte acrale 
est possible (fig. 6.37), de meme que fatteinte muqueuse. 

L’aspect histologique d’une bulle est proche de celui de la 
PB, mais ici, les neutrophiles predominent sur les eosino- 
philes (fig. 6.38 et 6.39). En bordure, ou peau prebulleuse, 
les neutrophiles s’alignent le long de la basale (fig. 6.40). 

L’lFD met en evidence en peau peribulleuse des depots fins 
et lineaires d’lgA le long de la basale, parfois associes a des 
depots d’IgG ou C3. 

Fig, 6,38 DIGAL - aspect general. 
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EPIDERMOLYSE BULLEUSE ACQUISE (EBA) 

L’EBA est caracterisee par la production d’ auto-anticorps anti- 
collagene VII, et touche surtout l’adulte. Les lesions bulleuses 
peuvent etre acrales, predominant dans les zones de frottement. 
Ces bulles cicatrisent de fagon atrophique avec des grains de 
milium, comme dans l’EBD. Une atteinte muqueuse est fre- 
quente (fig. 6.41). Les lesions peuvent etre plus inflamma- 
toires, se traduisant par des bulles sur peau erythemateuse 
sur le tronc et les membres, mimant une PB, mais avec une 



evolution plus cicatricielle (fig. 6.42). Histologiquement, 
le decollement sous-epidermique est peu ou pas inflammatoire 
(fig. 6.43). L’infiltrat contient des lymphocytes et quelques 
neutrophiles (fig. 6.44 et 6.45). L’lFD met en evidence des 
depots lineaires jonctionnels d’IgG ou C3. L’aspect morpho- 
logique et en IFD peut done etre proche de celui d’une PB. 
L’ immunofluorescence sur peau clivee oriente le diagnostic en 
montrant des depots d’IgG ou C3 sur le plancher du decolle- 
ment. Le test ELISA confirme la cible antigenique des auto- 
anticorps (collagene VII). 
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Fig. 6.43 EBA - forme peu inflammatoire. 



Fig. 6.44 EBA - neutrophiles et lymphocytes. Fig. 6.45 EBA - plancher inflammatoire. 
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DERMATITE HERPETIFORME 

Cette dermatose est rare, et touche surtout l’adulte jeune. 
Elle est parfois associee a l’enteropathie au gluten (mala- 
die coeliaque), avec laquelle elle partage le meme terrain 
immunogenetique . 

Les lesions cutanees sont dominees par le prurit, souvent au 
premier plan devant des lesions cutanees symetriques, papu- 
lovesiculeuses, touchant les faces d’ extension des membres 



(coudes, genoux) et les fesses (fig. 6.46, 6.47 et 6.48). Les 
vraies bulles sont rares (fig. 6.47). 

Histologiquement, il s’agit au maximum d’un decollement 
bulleux sous-epidermique dont la cavite bulleuse et le plan- 
cher contiennent des neutrophiles (fig. 6.49). En pratique, le 
diagnostic se fait souvent sur une image de micro-abces papil- 
laire a neutrophiles avec decollement tres focal (fig. 6.50), voire 
sur une ebauche de micro-abces papillaire (fig. 6.51). L’lFD 
confirme le diagnostic, en mettant en evidence des depots gra- 
nuleux d’lgA et de C3 au sommet des papilles dermiques. 




Fig. 6.46 Dermatite herpetiforme. 



Fig. 6.47 Dermatite herpetiforme - 
bulles sur le coude. 



Fig. 6.48 Dermatite herpetiforme - 
atteinte des fesses. 





Dermatite herpetiforme - micro-abces papillaire. 



Fig. 6.49 Dermatite herpetiforme - bulle. 



Fig. 6.50 




Fig. 6.51 Dermatite herpetiforme - ebauche de micro-abces. 



Correlation anatomoclinique 

II existe souvent une dissociation entre I’intensite du prurit et 
les lesions cliniques et histologiques qui sont focales et par- 
fois peu importantes. Les veritables bulles cliniques et histo- 
logiques sont rares. On a plus souvent des petites papules 
excoriees, en peripherie desquelles on verra I’image de micro- 
abces papillaire debutant. 
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ERYTHEME POLYMORPHE, SYNDROMES 
DE STEVENS-JOHNSON ET DE LYELL 

ERYTHEME POLYMORPHE (EP) 

L’erytheme polymorphe est une dermatose d’hypersensibilite, 
survenant le plus souvent apres une infection (herpes, autre virus, 
mycoplasme, etc.). La nosologie de l’erytheme polymorphe post- 
medicamenteux est complexe, car elle se confond avec celle du 
syndrome de Stevens-Johnson. La lesion clinique typique de 
l’erytheme polymorphe est la cocarde, dont le centre est papuleux, 



vesiculeux, ou bulleux (fig. 6.52 et 6.53), avec un anneau peri- 
pherique erythemateux, et une zone moyenne oedemateuse rouge 
sombre. Les lesions muqueuses sont des erosions douloureuses, 
touchant la bouche, les levres, le gland, la vulve, la conjonctive 
(fig. 6.54 et 6.55). L’aspect histologique est caracteristique mais 
non specifique. Le decollement bulleux central survient par necrose 
keratinocytaire (fig. 6.56) : les necroses touchent les keratinocytes 
basaux, ou sont plus etagees (fig. 6.57 et 6.58). En peripherie du 
decollement, dans la zone correspondant a l’anneau intermediate, 
on observe un infiltrat dermique superficiel lichenoide, lymphocy- 
taire, avec vacuolisations et necroses keratinocytaires basales, dis- 
sociation de la basale par les lymphocytes (fig. 6.59). 






Fig. 6.56 EP - bulle jonctionnelle. 



Fig. 6.57 EP - decollement par necrose keratinocytaire. 




Fig. 6.58 EP - necroses et vacuolisation. 



Fig. 6.59 EP - infiltrat lymphocytaire lichenoide. 
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SYNDROMES DE STEVENS-JOHNSON 
ET DE LYELL 

Le syndrome de Stevens- Johnson (SJS) et le syndrome de 
Lyell (necrolyse epidermique toxique [NET]) sont presque 
toujours de cause medicamenteuse, et done classes dans les 
toxidermies. Dans le SJS, les lesions cliniques sont rouge 
sombre, parfois purpuriques, tronculaires ou diffuses, simu- 
lant parfois des cocardes (fig. 6.60). Les lesions evoluent 
vers la confluence et la survenue de decollements epider- 
miques etendus, realisant un aspect en linge mouille, et une 
mise a nu du derme (fig. 6.61, 6.62 et 6.63). On parle de 
SJS pour un decollement de moins de 10 % du tegument, de 
forme intermediate entre 10 et 30 %, et de NET au-dela de 
30 %. L’etude histologique montre des necroses keratinocy- 
taires etagees, confluentes, avec un infiltrat lymphocytaire 
modere ou minime dermique superficiel (fig. 6.64), et au 
maximum un decollement de l’epiderme totalement necrose 
(fig. 6.65). 




Fig, 6,60 Syndrome de Stevens-Johnson - plaques 
confluentes et pseudococardes. 




Fig. 6.61 Syndrome de Stevens-Johnson - 
necrose epidermique et bulles confluentes. 




Fig. 6.62 Syndrome de Lyell - decollement 
epidermique massif. 




Fig. 6.63 Syndrome de Lyell - 
derme mis a nu. 
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Correlation anatomoclinique 

Dans I’erytheme polymorphe, le SJS et le NET, les decol- 
lements bulleux sont dus a une necrose des keratinocytes, et 
surviennent sur une peau lesee, erythemateuse. C’est I’accumu- 
lation des necroses basales qui cree le decollement du derme 
sous-jacent. II n’y a pas de depots auto-immuns en IFD, ce qui 



elimine les diagnostics differentials cliniques (pemphigus notam- 
ment). L’atteinte muqueuse dans ces affections a un risque cica- 
triciel eleve, surtout au niveau conjonctival. La mise a nu etendue 
du derme dans le SJS et le NET explique la severite de ces affec- 
tions, avec un risque infectieux et metabolique majeur. 
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URTICAIRES 

L'expression commune des urticaires est la papule cedemateuse 
dermique, resultant de mecanismes d'hypersensibilite impli- 
quant le mastocyte et l'histamine, son mediateur principal. 



URTICAIRES COMMUNES 

L'urticaire est un signe cutane frequent, pouvant relever d'un 
grand nombre de causes. Dans l'urticaire aigue, l'agent causal 
est parfois identifiable (aliment, medicament, venin, pneu- 
mallergene, facteur contact, infection). Dans les urticaires 
chroniques, le plus souvent, on ne trouve pas de cause precise 
(urticaire idiopathique). Les urticaires physiques sont souvent 
chroniques. 

Le dermographisme vrai, ou urticaire factice, realise des 
lesions urticariennes fugaces aux zones de frottement appuye 
(fig. 7.1). II traduit une hypersensibilite cutanee. 

L'urticaire superficielle est caracterisee par une erup- 
tion monomorphe, fugace, migratrice et prurigineuse, 
faite de papules et plaques cedemateuses, arrondies ou 
polycycliques (fig. 7.2 et 7.3). L'urticaire profonde , ou 
angio-cedeme, est caracterisee par une tumefaction ferme, 
mal limitee, pale, accompagnee de sensation de tension. 
L'urticaire physique survient au site d'exposition au fac- 
teur declenchant (fig. 7.4). 




Fig, 7,2 Urticaire superficielle. 
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Fig, 7,3 Urticaire de I'enfant. 
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Histologiquement, l'urticaire banale associe un cedeme 
interstitiel dermique et un discret infiltrat perivasculaire de 
lymphocytes et rares neutrophiles et eosinophiles (fig. 7.5 et 
7.6). Dans sa forme profonde (angio-cedeme), l'oedeme et l'in- 
filtrat discrets sont presents egalement dans l'hypoderme. 





Fig. 7.6 Urticaire - rares neutrophiles et eosinophiles. 



Correlation anatomoclinique 



C'est la localisation dermique ou hypodermique de l'cedeme 
qui est responsable du caractere superficiel ou profond des 
lesions cliniques de l'urticaire. 

V J 

VASCULITE URTICARIENNE 

La vasculite urticarienne suggere l’existence d’une maladie 
systemique. Elle est caracterisee cliniquement par des lesions 
urticariennes, fixes, avec evolution purpurique et parfois 
sequelles pigmentaires (fig. 7.7 et 7.8), et histologiquement 
par une atteinte vasculaire plus marquee que dans l'urticaire 
banale, allant jusqu'a la vasculite leucocytoclasique. On voit un 
infiltrat contenant de nombreux neutrophiles, obscurcissant les 
vaisseaux dermiques et dissociant leur paroi (fig. 7.9 et 7.10). 






Fig. 7.7 Vasculite urticarienne. 




Fig. 7.8 Vasculite urticarienne - clinique. 
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Fig. 7.9 Vasculite urticarienne. 




Fig. 7.10 Vasculite urticarienne - neutrophiles dissociant la 
paroi vasculaire. 




URTICAIRE NEUTROPHILIQUE, 

DERMATITE URTICARIENNE 
NEUTROPHILIQUE (DUN) OU 
INTERSTITIELLE NEUTROPHILIQUE (DIN) 

L'urticaire neutrophilique, la DUN ou la DIN sont des 
termes designant un tableau anatomoclinique survenant au 
cours de diverses affections, telles que la maladie de Still, 
le lupus erythemateux, l'arthrite chronique juvenile, le syn- 
drome de Schnitzler, les syndromes auto-inflammatoires 
(syndrome de Muckle-Wells, urticaire familiale au froid, 
CINCA [chronique, infantile, neurologique, cutane, articu- 



laire], syndrome hyper-IgD, TRAPS [TNF-receptor associa- 
ted auto-inflammatory syndrome ], etc.). Cliniquement, les 
lesions urticariennes sont de duree variable, parfois peu pal- 
pables, ou associees a un dermographisme (fig. 7.1 1 et 7.12). 
Histologiquement, il existe un infiltrat neutrophilique peri- 
vasculaire et interstitiel dermique, avec leucocytoclasie, sans 
vasculite (fig. 7.13, 7.14 et 7.15). 




Fig. 7.11 Maladie de Still - lesions urticariennes. 




Fig. 7.12 Dermographisme au cours de la maladie de Still. 




Fig. 7.13 Dermatite urticarienne neutrophilique (DUN). 
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Fig. 7.14 DUN - neutrophiles perivasculaires et interstitiels. 



PANNICUUTES 

Pour classer les differents types de panniculites, on utilise 
un algorithme histopathologique relativement simple, car la 
clinique ne permet souvent pas a elle seule de s'orienter : 

■ L’inflammation est-elle a predominance septale ou lobu- 
laire ? Quel en est le type ? 

■ Y a-t-il une atteinte vasculaire ou non ? 

On peut ainsi definir quatre groupes en fonction de ces 
deux parametres. 

PANNICULITES SEPTALES SANS ATTEINTE 
VASCULAIRE 

L’erytheme noueux est la panniculite septale de loin la plus 
frequente. II se manifeste par des nouures chaudes sen- 
sibles, bilaterales et asymetriques predominant aux jambes 
(fig. 7.16). Dans certains cas, il peut s'agir d'une lesion unique 
a evolution centrifuge, qualifiee d’hypodermite nodulaire 
subaigue migratrice (fig. 7.17). 




Fig. 7.17 Erytheme noueux - lesion unique annulaire 
centrifuge. 
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II faut une biopsie large et profonde pour faire un diagnos- 
tic pertinent. La figure 7.18 illustre la predominance septale 
de l'atteinte avec elargissement du septum et infiltrat inflam- 
matoire a la peripherie des lobules. L’infiltrat est polymorphe, 
avec des lymphocytes, des histiocytes et des neutrophiles, 
ainsi que des hematies extravasees (fig. 7.19). L'element le 
plus caracteristique est la rosette de Miescher (fig. 7.20), com- 
posee d'histiocytes et de neutrophiles formant de petits amas 
arrondis a disposition florale. Ce signe est tres evocateur de 
l'erytheme noueux. Si la biopsie est trop tardive, les neutro- 
philes disparaissent et il ne persiste que des granulomes avec 
epaississement du septum. II n’y a pas d’aspect histologique 
caracteristique de l'hypodermite nodulaire migratrice, qui doit 
etre assimilee a l'erytheme noueux. 

II existe d'autres panniculites septales sans atteinte vascu- 
laire, notamment les morphees profondes (fig. 7.21) ou l'in- 




Fig. 7,18 Erytheme noueux - septum elargi. 




Fig. 7.19 Erytheme noueux - gros plan sur le septum. 



duration est plus profonde que dans les formes dermiques 
habituelles. La biopsie montre une panniculite septale 
(fig. 7.22), avec apposition de neocollagene dans le septum 
et inflammation lymphocytaire, comme dans une morphee 
classique (fig. 7.23). Les granulomes annulaires profonds, 
la necrobiose lipo'idique ou les nodules rhumatoi'des peuvent 
realiser aussi des images de panniculite septale. 




Fig. 7.20 Erytheme noueux - aspect de rosette de Miescher. 
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Fig, 7,23 Morphee profonde - neocollagene et infiltrat 
lymphocytaire dans le septum. 



Fig. 7.25 Thrombophlebite nodulaire. 



PANNICULITES SEPTALES AVEC ATTEINTE 
VASCULAIRE 

On trouve dans ce groupe la periarterite noueuse (PAN ; voir 
chapitre 14) ainsi que les thrombophlebites superficielles. 

Les thrombophlebites se manifestent par une induration hypo- 
dermique localisee principalement aux jambes, qui a parfois un 
caractere lineaire (fig. 7.24). Ces lesions surviennent toujours 
dans un contexte pathologique qu’il faut rechercher, notamment 
des troubles de la coagulation ou une maladie de Behcet. 

Sur le plan histologique, il s’agit d'une atteinte vasculaire 
touchant des veines de petit ou moyen calibre (fig. 7.25). II y a 
une occlusion de la lumiere (fig. 7.26) avec un infiltrat inflam- 
matoire associe, s'etendant largement autour du vaisseau. II est 
parfois necessaire de faire une coloration a Forceine pour voir la 
silhouette vasculaire (fig. 7.27). Le diagnostic dififerentiel entre 
atteinte veineuse et arterielle riest pas facile a faire dans certains 
cas. II y a une atteinte inflammatoire toujours plus diffuse dans 
les thrombophlebites que dans la PAN. Le calibre des veines est 
souvent plus grand que celui des arterioles touchees dans la PAN. 





Fig. 7.26 Thrombophlebite nodulaire - obstruction de la 
lumiere. 




Fig. 7.27 Coloration a I'orceine montrant les multiples 
couches du vaisseau thrombose. 



Fig. 7.24 Thrombophlebite nodulaire. 
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PANNICULITES LOBULAIRES AVEC ATTEINTE 
VASCULAIRE 

II s'agit ici d’une seule entite, Terytheme indure de Bazin ou 
vasculite nodulaire, comprenant des nodules multiples predo- 
minant aux jambes (fig. 7.28), entrainant des ulcerations dans 
50 % des cas et evoluant par poussees successives pendant 
des annees. Les lesions sont douloureuses spontanement et a 
la palpation, notamment en cas de lesions ulcerees (fig. 7.29). 

La biopsie montre une atteinte diffuse du pannicule, done 
a predominance lobulaire. II y a une inflammation majeure 
et une disparition progressive de la graisse (fig. 7.30). Outre 
l’infiltrat, on a toujours une atteinte vasculaire touchant les 
arterioles et les veinules de l’hypoderme (fig. 7.31). On voit 
des vaisseaux a la paroi totalement necrosee, thromboses et 
entoures d’un infiltrat inflammatoire polymorphe (fig. 7.32). 
La coloration a l'orceine est parfois indispensable pour repe- 
rer les silhouettes vasculaires. Quand la lesion evolue, il y a un 
granulome diffus avec fibrose progressive ou il est difficile de 
reperer les vaisseaux. Cette atteinte est toutefois indispensable 
pour poser le diagnostic. 




Fig. 7.28 Erytheme indure de Bazin. 





Fig. 7.31 Erytheme indure - multiples vaisseaux thromboses. 




Fig. 7.32 Residu d'une grosse veine hypodermique. 
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PANNICULITES LOBULAIRES SANS ATTEINTE 
VASCULAIRE 

C'est le groupe le plus vaste, ou la question essentielle pour le 
pathologiste est de determiner le type de cellules inflamma- 
toires predominant. 

Panniculites neutrophiliques 

La panniculite pancreatique se caracterise par des nouures 
inflammatoires tres douloureuses, associees a des douleurs 
osseuses et abdominales (fig. 7.33). Dans cette atteinte tres grave, 
revolution des lesions se fait vers la fistulisation avec emission 
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Fig, 7 .33 Panniculite pancreatique avec nodules douloureux. 



de graisse fondue. II s'agit souvent d'une neoplasie pancreatique 
ou de pancreatite en poussee. II existe aussi des formes plus 
benignes, avec elevation transitoire des enzymes pancreatiques, 
dormant des nodules sans signes generaux (fig. 7.34). 

La panniculite pancreatique se caracterise par une forte 
basophilie, avec necrose de grands secteurs graisseux et infil- 
trat neutrophilique majeur (fig. 7.35). On voit des silhouettes 
ou fantomes d'adipocytes, avec une calcification tres precoce 
des cadres adipocytaires, d'ou l’extreme basophilie (fig. 7.36). 
Le gros plan de la figure 7.37 montre bien les adipocytes cal- 
cifies avec de nombreuses hematies autour. 

La panniculite de Weber-Christian doit etre conside- 
ree comme une dermatose neutrophilique profonde, respon- 
sable de grands placards recidivants, tres inflammatoires, 
avec fievre et cultures bacteriologiques steriles. Dans certains 
cas, il y a une dermatose neutrophilique profonde et superfi- 
cielle avec des lesions oedemateuses ou bulleuses (fig. 7.38). 
La biopsie montre un infiltrat principalement lobulaire com- 
pose de polynucleaires neutrophiles (fig. 7.39), sans atteinte 
vasculaire. 

Dans la panniculite par deficit en alpha-l-antitrypsine, 

on a des nouures touchant des zones inhabituelles telles que 
l’abdomen ou les bras (fig. 7.40). La biopsie montre aussi une 
panniculite neutrophilique, avec necrose de lobules debutant 
dans la zone peripherique infiltree de neutrophiles (fig. 7.41). 






Fig. 7.37 Panniculite pancreatique - fantomes adipocytaires 
et calcifications precoces. 



Fig. 7.36 Panniculite pancreatique - necrose d'un lobule et 
tranche basophilie. 
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Fig. 7.38 Panniculite neutrophilique avec bulles. 




Fig. 7.39 Panniculite neutrophilique. 




Fig. 7.40 Panniculite par deficit en alpha-1 -antitrypsine. 



Panniculites a predominance 
lymphocytaire 

La plus frequente est la panniculite au froid, qui est biop- 
siee quand l'image clinique est atypique. Ces panniculites 
surviennent principalement chez les femmes, aux cuisses 
(fig. 7.42), notamment lors de la pratique de sports comme 
l’equitation ou la moto. II s’agit de grands placards hypo- 
dermiques douloureux. La biopsie montre une atteinte 
inflammatoire minime, sans necrose, avec principalement des 
lymphocytes au sein du lobule (fig. 7.43). 

La panniculite lupique est localisee aussi dans des zones 
inhabituelles telles que la face exteme du bras (fig. 7.44) ou 
le dos. On peut la voir au visage, notamment chez les enfants, 
aux seins et aux cuisses. Elle evolue en donnant des cicatrices 
tres dystrophiques. 

La biopsie montre une atteinte lymphocytaire, sous forme 
de plages arrondies qui semblent accrochees aux septums, 
comme du gui dans les arbres (fig. 7.45). L'infiltrat est presque 
exclusivement lymphocytaire (fig. 7.46). Dans les atteintes 
evoluees, on a un aspect hyalin et une fibrose progressive ou 
les adipocytes disparaissent (fig. 7.47 et 7.48). II faut etre pru- 
dent face aux panniculites lymphocytaires, car il est parfois 




Fig. 7.42 Panniculite au froid chez une cavaliere. 





Fig. 7.43 Panniculite au froid - infiltrat lymphocytaire discret. 
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Fig. 7.47 Panniculite lupique - involution hyaline et fibreuse. 



Fig. 7.44 Panniculite lupique avec evolution cicatricielle. 



Fig. 7.48 Hyalinose sequellaire panniculite lupique. 



difficile de faire le diagnostic differential entre un lymphome 
a type de panniculite et une panniculite lupique. La recherche 
de clone, et les autres signes de lupus sont importants pour le 
diagnostic differential . 

Panniculites histiocytaires 

Dans la cytosteatonecrose du nouveau-ne, on a l'apparition 
de nodules sensibles apres un accouchement long ou difficile 
avec une petite hypothermie (fig. 7.49). La biopsie montre 
des cristaux d’acide gras a disposition radiaire, situes au sein 
des adipocytes (fig. 7.50). II y a aussi des calcifications pre- 
coces et on voit en peripherie des granulomes lipophagiques. 

Outre la sarco'idose hypodermique, on classe au sein de ces 
infiltrats la panniculite histiocytaire cytophagique, expres- 
sion cutanee du syndrome d'activation macrophagique, rea- 
lisant des nodules et plaques douloureux et inflammatoires 
en contexte febrile. II y a un infiltrat massif de la graisse, 
avec des zones de necrose et d’hemorragies (fig. 7.51); a fort 
grossissement, on a des histiocytes de grande taille avec des 
images de phagocytose d’hematies, de leucocytes et de debris 
nucleaires, qu'on compare a des « beanbags » ou sacs de hari- 
cots (fig. 7.52). 



Fig. 7.45 Panniculite lupique avec Tlots lymphocytaires. 
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Fig. 7.46 Panniculite lupique - infiltrat lymphocytaire. 
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Fig, 7,49 Cytosteatonecrose du nouveau-ne. 




Fig, 7,50 Cytosteatonecrose du nouveau-ne - cristaux au sein 
des adipocytes. 




Fig. 7.51 Necrose et hemorragie dans une panniculite 
histiocytaire cytophagique. 




Fig. 7.52 Panniculite histiocytaire cytophagique - histiocytes 
avec phagocytose d'elements sanguins. 



ATROPHIE GRAISSEUSE IDIOPATHIQUE 

II s'agit d'un tableau, localise a l’abdomen ou aux fesses, de 
lesions deprimees, molles, extensives, traduisant l'atrophie du 
pannicule (fig. 7.53). L'image histologique montre la graisse 
qui involue (fig. 7.54). Les adipocytes deviennent tres petits 
(fig. 7.55) par rapport aux adipocytes normaux (fig. 7.56) et 
accompagnes de nombreux petits vaisseaux (involution vers 
une graisse d'allure embryonnaire). 




Fig. 7.53 Atrophie graisseuse idiopathique. 
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Fig. 7.55 Atrophie graisseuse idiopathique - adipocytes de 
petite taille et vaisseaux. 




Fig. 7.56 Adipocytes de taille normale chez le meme patient. 
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SIGNES CUTANES DU LUPUS 
ERYTHEMATEUX 

Le lupus erythemateux (LE) est une affection auto-immune 
touchant tres souvent la peau, parfois exclusivement. Dans 
les LE, il existe des lesions cutanees specifiques, classees 
selon leur duree, leur aspect clinique et microscopique, et les 
signes extracutanes eventuellement associes. On distingue le 
LE chronique ou discoide, le LE tumidus ou dermique, le LE 
subaigu, et le LE aigu. II existe egalement des lesions cuta- 
nees non specifiques au cours du LE, dont des lesions vascu- 
laires qui peuvent donner lieu a des tableaux anatomocliniques 
particuliers. 

LE CHRONIQUE 

Le LE chronique (LEC) peut etre localise ou diffus. II 
s'agit de plaques bien limitees, indolentes, souvent photo- 
declenchees ou aggravees, sur le visage, le cuir chevelu, ou 
plus disseminees (fig. 7.57, 7.58 et 7.59). Certaines locali- 
sations comme la conque de foreille sont particulierement 
typiques (fig. 7.58). Les plaques sont erythemateuses, 
hyperkeratosiques, avec un renforcement folliculaire. 
L’atrophie cicatricielle est plus tardive et predomine au 
centre des lesions. 

Au microscope, on a un infiltrat lymphocytaire der- 
mique avec renforcement peri-annexiel, comme sur la vue 
d'ensemble d’une plaque de LEC fournie a la figure 7.60. 




Fig. 7.57 LE chronique. 




Fig. 7.58 LE chronique - conque de I'oreille. 




Fig. 7.59 LE chronique discoTde dissemine. 




Fig. 7.60 Exerese d'une plaque de LE chronique discoTde. 





II existe une atteinte de l'interface dermo-epidermique, avec 
une membrane basale epidermique epaissie (fig. 7.61). Les 
lymphocytes peuvent venir dissocier les keratinocytes de la 
basale, qui sont par ailleurs vacuolises, plus rarement apop- 
totiques (fig. 7.62). L'epiderme s'atrophie dans les lesions 
plus anciennes, ce qui contraste avec une hyperkeratose 
persistante. L'atrophie et l'hyperkeratose sont visibles ega- 
lement dans le follicule pileux (fig. 7.63). L'atteinte de l'in- 
terface explique l'incontinence pigmentaire (fig. 7.64). Dans 
les lesions sequellaires non inflammatoires, il persiste une 
incontinence pigmentaire (fig. 7.65). 





7.63 Atrophie et hyperkeratose de la gaine pilaire. 




Fig. 7.61 Infiltrat lymphocytaire peri-annexiel - atteinte de 
l'interface epidermique et pilaire. 




Fig. 7.64 Incontinence pigmentaire inflammatoire. 





Fig. 7.62 Epaississement de la membrane basale. 



Fig. 7.65 Incontinence pigmentaire residuelle. 
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LE TUMIDUS 

Le LE tumidus est une variante du LEC caracterisee par un 
erytheme associe a un cedeme, realisant un ou plusieurs pla- 
cards saillants a bords nets avec infiltration cutanee, a sur- 
face lisse, sans alteration epidermique (fig. 7.66 et 7.67). 
Histologiquement, l'infiltrat lymphocytaire dermique est au 
premier plan, sans atteinte de l’interface (fig. 7.68). II se ren- 



force autour des annexes pilaires et sudorales (fig. 7.69). Les 
frontieres nosologiques avec la maladie de Jessner-Kanoff 
sont parfois floues. Dans celle-ci, les plaques erythemateuses 
sont plus arciformes, fluctuantes, predominant sur le tho- 
rax (fig. 7.70). L’infiltrat lymphocytaire dermique forme des 
manchons perivasculaires, sans renforcement peri-annexiel 
(fig. 7.71). 




Fig. 7.66 LE tumidus - visage. 

v 



Fig. 7.68 LE tumidus - infiltrat lympho'fde dermique. 





Fig. 7.69 LE tumidus - atteinte peri-annexielle. 
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LE SUBAIGU 

Le LE subaigu est un tableau anatomoclinique caracterise clini- 
quement par des lesions disseminees sur le visage, le thorax, le 
haut du dos, et la face d'extension des membres superieurs. Les 
lesions sont erythemateuses, fmement squameuses, parfois annu- 
laires, sans hyperkeratose folliculaire (fig. 7.72, 7.73 et 7.74). 




Fig. 7.72 LE subaigu - visage. 




Fig. 7.73 LE subaigu. 






Fig. 7.74 LE subaigu - lesions annulaires. 



Elies peuvent etre psoriasiformes. Dans la figure 7.75, la micro- 
scopie montre un infiltrat lymphocytaire perivasculaire et sous- 
epidermique, plutot que peri-annexiel. L'atteinte de l'interface est 
marquee, avec vacuolisation, corps ronds (fig. 7.76). L'epiderme 
est parfois atrophique, sans nette hyperkeratose. Parfois, l’infil- 
trat lymphocytaire est moins abondant, et l’atteinte de l'interface 
est au premier plan (fig. 7.77). 




Fig. 7.75 LE subaigu - infiltrat lymphocytaire perivasculaire 
et a l'interface epidermique. 




Fig. 7.76 LE subaigu - infiltrat abondant et atteinte 
de l'interface. 




Fig. 7.77 LE subaigu - infiltrat moins abondant. 
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LE AIGU 

Le LE aigu systemique peut s’accompagner de signes cuta- 
nes, domines par un erytheme congestif diffus et surtout par 
les nappes erythemateuses congestives malaires en vesper- 
tilio (fig. 7.78). La microscopie montre un faible infiltrat 
lymphocytaire dermique superficiel (fig. 7.79). Les rema- 
niements de l'interface associent vacuolisation et necrose 
keratinocytaire, realisant un aspect proche de celui de la 
dermatomyosite (fig. 7.80). Parfois, les lesions de l'inter- 
face sont encore plus discretes (fig. 7.81). On peut parfois 
voir un contingent de neutrophiles lors d'une poussee de 
LE aigu (fig. 7.82). 






Fig. 7.81 LE aigu - remaniements tres discrets. 




Fig. 7.82 LE aigu en poussee - neutrophiles. 
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MANIFESTATIONS VASCULAIRES DU LUPUS 

Les manifestations vasculaires du lupus peuvent etre 
liees a des depots de complexes immuns ou a des mani- 
festations vaso-occlusives thrombotiques peu inflamma- 
toires. Ces manifestations surviennent notamment dans le 
cadre de la presence d' anticorps antiphospholipides. Elies 
peuvent consister en un aspect cyanotique et un livedo acral 
(fig. 7.83), avec thromboses de capillaires dermiques sans 
inflammation (fig. 7.84), ou en des papules erythemateuses 
a centre atrophique porcelaine rappelant la papulose atro- 
phiante de Degos (fig. 7.85). Dans ce cas, on a histologi- 
quement une lesion bien limitee, en triangle dermique a base 
superficielle, soulignee par des depots de mucine (fig. 7.86). 
Au centre, l'epiderme est atrophique, avec hyperkeratose et 
atteinte de l'interface rappelant le LE chronique (fig. 7.87). 
En bordure, il existe un infiltrat lymphocytaire et des throm- 
boses capillaires (fig. 7.88). 








• 
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Fig. 7.85 Pseudo-Degos du LE. 




Fig. 7.86 Pseudo-Degos - depots de mucine (bleu Alcian). 




Fig. 7.87 Pseudo-Deugos - atteinte epidermique. 




Fig. 7.88 Pseudo-Degos - lymphocytes et thrombose capillaire. 
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PAPULOSE ATROPHIANTE DE DEGOS 

La papulose atrophiante de Degos est une affection tres 
rare, dont les rapports a la vasculopathie thrombosante du 
lupus sont discutes. Elle est caracterisee par une eruption 
de papules erythemateuses a evolution centrale necro- 
tique puis sclero-atrophique deprimee, d'aspect porce- 
laine, avec halo inflammatoire (fig. 7.89). L'histologie 
montre un infarctus dermique par occlusion d’une 
arteriole profonde. La lesion est triangulaire a pointe 
inferieure (fig. 7.90). II existe une surcharge mucineuse 
dans la lesion (fig. 7.91), et une arteriole thrombosee a 
la pointe inferieure (fig. 7.92). La lesion evolue vers une 
necrose triangulaire deshabitee du derme, avec atrophie 
epidermique en regard (fig. 7.93). 




Fig. 7.90 Papulose atrophiante de Degos - lesion triangulaire 
a pointe inferieure. 




Fig. 7.91 Depots de mucine. 




Fig. 7.89 Papulose atrophiante de Degos. 




Fig. 7.92 Arteriole thrombosee (coloration a I'orceine). 




Fig. 7.93 Papulose atrophiante de Degos - lesion evoluee. 
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DERMATOMYOSITE 



Les lesions cutanees de la dermatomyosite peuvent survenir 
avant les signes musculaires, ou conjointement. Les lesions 
elementaires les plus typiques sont l'erytheme, l'oedeme, la 
keratose et la poikilodermie. 

LESIONS ELEMENTAIRES TYPIQUES 

L'erytheme heliotrope est rose lilace, siegeant dans les zones 
decouvertes, et predominant au visage, au cou, au decol- 
lete (fig. 7.94), au haut du dos, sur les genoux et les coudes 




Fig. 7.94 Dermatomyosite. 






(fig. 7.95). L'atteinte des paupieres est evocatrice (fig. 7.96). 
Un oedeme est variablement associe, surtout dans les formes 
aigues, donnant un aspect succulent a l’erytheme (fig. 7.97). 
Les formes plus evoluees photosensibles ont un aspect de poi- 
kilodermie, predominant sur le decollete (fig. 7.98), associant 
atrophie epidermique, telangiectasies et leucomelanodermie. 

Au microscope, il existe une dermatose de l’interface tres 
peu inflammatoire (fig. 7.99). La vacuolisation des keratino- 
cytes basaux predomine sur les necroses (fig. 7. 100). Les lym- 
phocytes sont peu nombreux. 




Fig. 7.98 Dermatomosite poYkilodermique. 





Fig. 7.97 Dermatomyosite oedemateuse. 



Fig. 7.100 Vacuolisation basale. 
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II existe une surcharge mucineuse du derme superficiel a la 
coloration par le bleu Alcian (fig. 7.101). La dermatomyosite 
poikilodermique s'explique par l'association d’une dermatose 
de l'interface, d'une atrophie epidermique, de capillaires dila- 
tes et d’une incontinence pigmentaire (fig. 7.102). 



Correlation anatomoclinique 

Le signe elementaire principal de la dermatomyosite est 
I'erytheme non infiltre, correspondent histologiquement a 
des capillaires dilates, avec tres peu d'infiltrat cellulaire. La 
couleur lilacee de I'erytheme est une caracteristique com- 
mune dans les dermatoses de l'interface (lichenoides). 

^ J 



Fig. 7.101 Surcharge mucineuse dermique. 



Fig. 7.102 Dermatomyosite poYkilodermique. 




ATTEINTE DES MAINS 

L’atteinte des mains au cours de la dermato- 
myosite est particuliere. II s'agit de papules 
erythemateuses et parfois d'une hyperkera- 
tose. Les papules de Gottron siegent sur le 
dos des mains, en regard des articulations 
metacarpophalangiennes et interphalan- 
giennes (fig. 7.103), formant un erytheme en 
bande (fig. 7.104). La sertissure de l'ongle est 
erythemateuse avec hyperkeratose du repli 
sus-ungueal et presence de capillaires telan- 
giectasiques, realisant le signe de la manu- 
cure (fig. 7.105). L'histologie d'une papule de 
Gottron montre une hyperkeratose variable, 
un minime infiltrat dermique superficiel et 
des remaniements de l'interface a predomi- 
nance vacuolaire (fig. 7.106 et 7.107). 





Fig. 7.105 Dermatomyosite - signe de la Fig. 7.106 Papule de Gottron - Fig. 7.107 Vacuolisation et corps ronds. 

«manucure». hyperkeratose et minime infiltrat. 
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SCLERODERMIE ET DERMATOSES 
SCLEROSANTES 

SCLERODERMIES 

Parmi les sclerodermies, on distingue les formes locali- 
ses, touchant la peau et les plans musculo-aponevro- 
tiques profonds, et les sclerodermies systemiques touchant 
la peau et les organes profonds, dont le pronostic est plus 
severe. 

La caracteristique commune des sclerodermies est Impo- 
sition tissulaire de neocollagene, realisant cliniquement une 
sclerose plus ou moins profonde. 

Sclerodermie systemique 

Dans la sclerodermie systemique, la sclerose cutanee 
peut etre diffuse, ou predominer dans les zones acrales 
et au visage, limitant les mouvements et l’ouverture de la 
bouche. L'atteinte acrale realise un tableau de sclerodactylie 
(fig. 7.108) avec des doigts effiles, figes en flexion. La peau 
est lisse, difficile a plisser. 

Sclerodermie localisee 

Les sclerodermies localisees peuvent toucher un membre 
(sclerodermie monomelique) (fig. 7.109), ou realiser un tra- 
jet lineaire en bande, appele sclerodermie en coup de sabre 
sur le visage (fig. 7.110). Les formes les plus frequentes de 
sclerodermies localisees sont les morphees, qui peuvent etre 
uniques ou multiples. Elies realisent des plaques erythema- 
teuses de plusieurs centimetres, s'indurant progressivement, 
localisees typiquement sur les flancs ou en zone lombaire 
(fig. 7.1 11). Au fur et a mesure apparait une sclerose centrale 
de couleur blanche, et un anneau peripherique erythemateux 
ou lilas (fig. 7.112). Les morphees sont parfois pigmentees, 
avec une sclerose restant au second plan. 




Fig. 7.1 08 Sclerodactylie au cours de la sclerodermie systemique. 
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Fig. 7.109 Sclerodermie monomelique. 




Fig. 7.1 10 Sclerodermie en coup de sabre. Fig. 7.1 1 1 Morphee lombaire. 



Fig. 7.1 1 2 Morphee du flanc. 
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Histopathologie des sclerodermies 

Les sclerodermies systemiques ou localisees sont indiscer- 
nables. Au depart, il existe un infiltrat interstitiel et peri- 
vasculaire lymphocytaire tres modere, la sclerose survenant 
secondairement (fig. 7.113). La sclerose est faite de faisceaux 
de collagene epaissis, homogeneises, horizontalises. Elle peut 
debuter dans le derme superficiel, ou a la jonction dermo-hypo- 
dermique (fig. 7.114). Dans l'ensemble, le derme parait epaissi, 
globalement horizontalise, avec une jonction dermo-hypoder- 
mique raide (fig. 7.115). La sclerose dermique fait disparaitre 
la graisse perisudorale, et «etouffe» les pelotons sudoraux, 
qui semblent ascensionnes dans le derme (fig. 7.116). Sous la 
sclerose, il existe parfois une inflammation lymphocytaire et 
plasmocytaire perivasculaire (fig. 7.117). 



Fig. 7.1 14 Sclerose du derme profond. 



Fig. 7.1 1 6 Sclerodermie - disparition de la graisse 
perisudorale. 



Fig. 7.1 13 Sclerodermie - infiltrat interstitiel lymphocytaire. 



Fig. 7.1 15 Sclerodermie - derme sclereux epais. 



Fig. 7.1 17 Inflammation lymphocytaire perivasculaire profonde. 



Correlation anatomoclinique 



La sclerose dermique par apposition de neocollagene explique 
I'epaississement cutane et la difficulty a plisser la peau. 
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AUTRES DERMATOSES SCLEROSANTES 
Fasciite a eosinophiles 

La fasciite a eosinophiles, ou fasciite de Shulman, est consi- 
deree comme une forme anatomoclinique de sclerodermie 
localisee. II s'agit d'une sclerose profonde de fhypoderme et 
des fascias a debut brutal, surtout a la racine des membres 
(fig. 7.118), donnant un aspect capitonne caracteristique a 
la peau (fig. 7.119). Pour etre diagnostique, la biopsie doit 
emporter l’hypoderme et le fascia sous-jacent, voire un peu de 
muscle strie. II existe une sclerose inflammatoire du fascia et 
de fhypoderme profond (fig. 7.120). L’infiltrat inflammatoire 
est riche en lymphocytes, et comporte un nombre variable 
d'eosinophiles (fig. 7.121). 




Fig. 7.1 18 Fasciite de Schulman. 





Fig. 7.1 19 Sclerose profonde et aspect capitonne. 




Fig. 7.120 Fibrose et inflammation du fascia. 
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Fig. 7.121 Fasciite de Schulman - lymphocytes et rares 
eosinophiles. 
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Lichen sclereux 

Le lichen sclereux est considere par certains comme une 
variante de sclerodermie. II touche bien plus souvent les 
muqueuses genitales que la peau, et peut etre associe a des 
lesions de sclerodermie localisee (morphee ou autres formes). 
La lesion elementaire est une papule blanc nacre un peu depri- 
mee au centre. Les lesions se regroupent en plaques a sur- 
face atrophique parcheminee, dont la palpation ne montre pas 
d’induration profonde (fig. 7.122). II existe de rares formes 




Fig. 7.122 Lichen sclereux cutane. 




Fig. 7.124 Lichen sclereux - bande hyaline 
sous-epidermique. 
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Fibrose systemique nephrogenique 

C'est une affection rare, touchant l'insuffisant renal, d'origine 
probablement toxique (ions gadolinium liberes par certains 



comedoniennes (fig. 7.123). Au microscope, l'epiderme est 
d'epaisseur variable, parfois atrophique, parfois hyperkerato- 
sique. II surmonte une bande hyaline acellulaire qui occupe 
le derme superficiel (fig. 7.124). Sous cette bande peut exis- 
ter un infiltrat lymphocytaire variable, souvent tres modere 
(fig. 7.125). 

La distinction clinique et histologique est parfois difficile 
entre lichen sclereux et sclerodermie en gouttes (morphees 
superficielles). 





Fig. 7.125 Discret infiltrat lymphocytaire. 

produits de contraste pour resonance magnetique nucleaire). 
II existe une sclerose cutanee bilaterale et symetrique des 
membres et du tronc, avec possible atteinte pulmonaire, car- 
diaque ou diaphragmatique. On voit la coalescence de papules 
et plaques sclereuses (fig. 7.126). Histologiquement, le derme 
est epaissi, sclereux, avec une proliferation fibroblastique 
(fig. 7.127 et 7.128). 




Fig. 7.126 Fibrose systemique Fig. 7.127 Fibrose systemique Fi 9- 7.128 Sclerose et proliferation 

nephrogenique. nephrogenique. fibroblastique. 




DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE 



7 



LICHEN PLAN ET DERMATOSES 
LICHENOIDES 

Les dermatoses lichenoides sont caracterisees sur le plan cli- 
nique par des lesions papuleuses infiltrees, et sur le plan his- 
tologique par un infiltrat lymphocytaire dermique superficiel 
avec alterations des couches inferieures de l'epiderme. Les 
donnees histologiques et biologiques suggerent une reaction 
immune a mediation cellulaire contre les keratinocytes. 

LICHEN PLAN 

Le lichen plan idiopathique est une maladie relativement 
frequente, archetype des dermatoses lichenoides. La lesion 
elementaire est une papule ferme, infiltree, polygonale, a 
surface plane, brillante, parcourue en surface par un reseau 
de stries blanchatres, les stries de Wickham (fig. 7.129). 
Les lesions peuvent etre diffuses, et predominent pres 
des extremites, notamment sur les mains et les poignets. 
Elies prennent souvent une disposition lineaire, sugge- 
rant un phenomene de Koebner, ou parfois une disposition 
annulaire (fig. 7.130). Les lesions de lichen plan cutane 
sont rarement erosives, et peuvent toucher les ongles 
(fig. 7.131). 

Le lichen plan verruqueux est une variante, localisee surtout 
sur les faces anterieures de jambe, avec des papules tres kera- 
tosiques, regroupees en plaques (fig. 7.132). Si les lesions du 
lichen plan evoluent souvent vers une pigmentation gris brun 
sequellaire, le lichen plan pigmentogene d'emblee est caracte- 
rise par l'importante hyperpigmentation precoce des lesions, 
au stade inflammatoire (fig. 7.133). Une atteinte muqueuse 




Fig. 7.129 Lichen plan - lesion elementaire. 





Fig. 7.130 Lichen plan annulaire. 




Fig. 7.131 Lichen erosif des orteils. 




Fig. 7.132 Lichen plan verruqueux. 
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Fig. 7.134 Lichen plan labial. 



Fig. 7.133 Lichen plan pigmentogene. 
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buccale et genitale est frequemment associee. Dans la bouche, 
elle realise des reseaux blanchatres sur fond erythemateux, sur 
la levre rouge, a la partie posterieure des joues et sur la langue 
(fig. 7.134 et 7.135). Ici aussi, fatteinte peut etre erosive, et 
est alors tres douloureuse (fig. 7.136). Les lesions genitales 
sont parfois a disposition annulaire, notamment sur la verge 
et le gland (fig. 7.137). Le lichen plan cutane ou muqueux est 
rarement bulleux, comme c'est le cas dans l'atteinte cutanee 
presentee a la figure 7.138. 




Fig. 7.137 Lichen plan annulaire de la verge. 




Fig. 7.138 Lichen plan bulleux. 

Au microscope, le lichen plan typique associe un infil- 
trat lymphocytaire dermique superficiel en bande, colle a 
l'epiderme, et des alterations epidermiques (fig. 7.139). Les 




Fig. 7.135 Lichen plan buccal - face interne de joue. 




Fig. 7.136 Lichen plan erosif lingual. 

keratinocytes sont hypertrophiques, avec une hypergranulose, 
une hyperkeratose othokeratosique. La basale est decoupee 
en arcades, avec des cretes effilees, des keratinocytes necro- 
tiques, et une dissociation par des lymphocytes (fig. 7.140 et 
7.141). Les keratinocytes necrotiques foment dans le derme 
superficiel des corps ronds. 




Fig. 7.139 Lichen plan typique. Fig. 7.140 Lichen plan - signes Fig. 7.141 Lichen plan - cretes effilees. 

epidermiques. 








DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE 






Dans le lichen plan verruqueux, l’epiderme est nettement 
plus hyperplasique et hyperkeratosique. Les lesions des kera- 
tinocytes basaux predominant au sommet des cretes hyper- 
plasiques (fig. 7.142). Dans le lichen plan pigmentogene, 
l’infiltrat inflammatoire est souvent moins dense, mais plus 
riche en melanophages, traduisant Tincontinence pigmen- 
taire plus marquee (fig. 7.143). Le lichen plan bulleux est du 
a un clivage sous-epidermique mecanique par necrose des 



Fig, 7.142 Lichen plan verruqueux - hyperplasie epidermique. 



Fig. 7.144 Decollement sous-epidermique focal. 



keratinocytes basaux. Au depart, le decollement sous-epider- 
mique est focal (fig. 7.144), et peut s'amplifier pour former 
une veritable bulle sous-epidermique (fig. 7.145). Dans le 
lichen plan erosif, les alterations epidermiques sont tres mar- 
quees, aboutissant a la destruction epidermique et a l'ulcera- 
tion (fig. 7.146). Le diagnostic en est difficile sur une biopsie 
buccale au sein de l'ulceration. II faut pouvoir reconnaitre sur 
la bordure epitheliale l’atteinte lichenoide. 



Fig. 7.143 Lichen plan pigmentogene - incontinence 
pigmentaire. 



Fig. 7.145 Lichen plan bulleux. 



Correlation anatomoclinique 

La papule du lichen est epidermique et dermique, tradui- 
sant I 'hyperplasie epidermique et I'infiltrat dermique. Les dif- 
ferentes formes cliniques sont expliquees par I' intensity de 
I' hyperplasie epidermique (lichen verruqueux), par le clivage 
sous-epidermique (lichen plan bulleux), par Tincontinence pig- 
mentaire (lichen pigmentogene) ou l'ulceration (lichen erosif). Le 
lichen plan bulleux, ou le clivage est mecanique, doit etre distin- 
gue du lichen plan pemphigoide ou le clivage est d'origine auto- 
immune (anticorps anti-membrane basale). Ce dernier associe 
histologiquement des lesions de lichen plan typique et des 
bulles sous-epidermiques a eosinophiles, avec depots lineaires 
d'lgG ou C3 en IFD, comme dans la pemphigoide bulleuse. 
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Fig. 7.146 Lichen plan erosif buccal. 
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AUTRES DERMATOSES LICHENOIDES 

Parmi les autres dermatoses lichenoides, les plus importantes sont 
les reactions medicamenteuses lichenoides, les maladies du gref- 
fon contre l'hote, le lichen nitidus et la keratose lichenoide striee. 

Reactions medicamenteuses 

lichenoides 

Les reactions medicamenteuses lichenoides, ou toxidermies 
lichenoides, sont des eruptions dont la clinique est proche 



du lichen sans en etre typique. Les plaques sont plus emiet- 
tees, parfois eczematiformes (fig. 7.147 et 7.148). Au micro- 
scope, il existe un infiltrat lymphocytaire en bande irreguliere, 
avec lesions de la basale epidermique (necrose, vacuolisation) 
(fig. 7.149 et 7.150). Les signes distinctifs avec le lichen plan 
sont classiquement la presence de necroses keratinocytaires 
suprabasales, la parakeratose, la spongiose et la presence 
eventuelle d'eosinophiles dans l'infiltrat. 






Fig. 7.150 Atteinte lichenoide de la basale epidermique. 



Fig. 7.148 Toxidermie lichenoide - bras. 




DERMATOSES DES ETATS D'HYPERSENSIBILITE 



Lichen nitidus 

Le lichen nitidus survient surtout chez l’enfant. II s'agit d'une 
eruption monomorphe de tres petites papules de 1 a 2 mm, 
bombees, blanches ou brillantes, peu ou pas prurigineuses. 

Les lesions touchent le visage, la nuque, les membres, la zone 
genitale, parfois le tronc (fig. 7.151 et 7.152). La lesion his- 
tologique est focale, entre deux cretes epidermiques. II s'agit 
d'un infiltrat dense, bien limite, soulevant l'epiderme, et colle 
a lui (fig. 7.153). II comporte des lymphocytes, des histiocytes 
et des cellules geantes. L'infiltrat est done granulomateux, 
parfois tuberculoide (fig. 7.154). 

Fig. 7.152 Lichen nitidus. 





Maladie du greffon contre I'hote 

La maladie du greffon contre I'hote, ou graft-versus-host 
disease (GVHD) en anglais, survient apres allogreffe de cel- 
lules souches hematopoietiques, beaucoup plus rarement 
apres greffe d'organe solide ou transfusion sanguine. La 
GVHD aigue survient dans les 100 jours apres greffe, rare- 
ment plus tardivement. Cliniquement, il s'agit d'un exantheme 
maculopapuleux, pouvant predominer aux extremites et a la 
tete. II est d'intensite variable, evoluant vers des decollements 
bulleux dans sa forme la plus grave, avec une clinique proche 




Fig. 7.155 GVHD aigue. 



de la necrolyse epidermique toxique. Histologiquement, il 
existe un infiltrat lymphocytaire peu abondant, licheno'ide, 
avec une apoptose keratinocytaire basale en quantite variable 
(fig. 7.155). L'apoptose epitheliale peut toucher aussi les 
annexes pilaires et sudorales. L'image caracteristique est 
celle de satellite cell necrosis, ou Ton voit un lymphocyte et 
un keratinocyte apoptotique en contact etroit (fig. 7.156). Il 
est difficile de differencier histologiquement une toxidermie 
d'une GVHD aigue, chez ces patients recevant souvent de 
multiples medicaments. 




Fig. 7.156 Apoptose keratinocytaire - satellite cell necrosis. 
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La GVHD chronique survient classiquement plus de 
100 jours apres la greffe. Les lesions cutanees sont multiples. 
Elies associent des papules erythemateuses, parfois liche- 
noides, une depilation, une atteinte ungueale, une dyschro- 
mie bigarree avec aspect poi'kilodermique, et une sclerose 
cutanee variable, rappelant les sclerodermies (fig. 7.157 et 
7.158). Au microscope, on voit des lesions lichenoides, avec 



un infiltrat lymphocytaire, des lesions de la basale epider- 
mique et une satellite cell necrosis (fig. 7.159 et 7.160), sans 
reaction hypertrophique de Tepiderme. Les GVHD scleroder- 
miformes ont une sclerose dermique rappelant les scleroder- 
mies (fig. 7.161 et 7.162). On voit la encore des keratinocytes 
epidermiques apoptotiques au-dessus du derme sclereux, per- 
mettant d’orienter le diagnostic (fig. 7.163). 
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Fig. 7.162 Sclerose dermique. 




Fig. 7.163 GVHD chronique sclerodermiforme - apoptose 
epitheliale. 
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Keratose lichenoYde stride 

C'est une affection tres rare, faite de papules keratosiques a 
disposition lineaire, non prurigineuses, debutant dans l’en- 
fance (fig. 7.164). L’eruption est diffuse et se renforce dans les 
plis (fig. 7.165 et 7.166). Au microscope, il existe un infiltrat 
lymphocytaire sous-epidermique et peripilaire, ainsi qu'une 
hyperkeratose parakeratosique (fig. 7.167). Focalement, l’in- 
filtrat dissocie la basale epidermique, realisant une atteinte 
lichenoide (fig. 7.168). 




Fig. 7.164 Keratose lichenoYde striee. 




Fig. 7.165 Keratose lichenoYde striee. 
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Fig. 7.167 Keratose lichenoYde striee. 
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REACTIONS CUTANEES AUX 
MEDICAMENTS 

TOXIDERMIE A TYPE D'EXANTHEME 
MACULOPAPULEUX 

C'est la forme la plus frequente de reaction cutanee aux medi- 
caments. II s'agit d’un ery theme parfois discretement palpable, 
souvent morbilliforme (fig. 7.169), parfois nettement plus 
papuleux en plaques erythemato-oedemateuses (fig. 7.170). II 
touche le tronc et a une evolution descendante centrifuge sur 
les membres. Au microscope, l'aspect n'est pas tres specifique. 
II existe un infiltrat perivasculaire dermique superficiel, a pre- 




Fig. 7.169 Toxidermie - exantheme maculopapuleux. 




Fig. 7.170 Toxidermie maculopapuleuse. 



dominance lymphocytaire, peu abondant (fig. 7.171). Les 
signes epidermiques sont varies, associant vacuolisation de 
la basale, necroses keratinocytaires souvent peu abondantes, 
spongiose discrete (fig. 7.172). La presence d’eosinophiles est 
un argument d'orientation (fig. 7.173). 




Fig. 7.171 Toxidermie maculopapuleuse. 




Fig. 7.172 Signes epidermiques. 




Fig. 7.173 Lymphocytes et eosinophiles. 
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ERYTHEME PIGMENTE FIXE (EPF) 

L'EPF commence par des macules erythemateuses, uniques 
ou peu nombreuses, rarement plus diffuses. Les lesions sont 
arrondies, ovalaires, ou plus etalees. Elies s'infiltrent discre- 
tement et leur centre prend une teinte violacee (fig. 7.174). 
Les lesions guerissent en laissant une sequelle pigmentee. 
Elies recidivent au meme endroit lors de la re-exposition au 
medicament. Dans les formes les plus marquees, il existe un 
decollement bulleux central (fig. 7.175). La topographie des 
lesions est souvent acrale ou en zone genitale (fig. 7.176). 



Au microscope, la phase inflammatoire comprend un infiltrat 
lymphocytaire dense dans le derme superficiel, et des altera- 
tions lichenoides de la basale epidermique, avec vacuolisation 
et necrose (fig. 7.177). La couche comee peut etre parakera- 
tosique. Au cours de revolution, l'infiltrat diminue en den- 
site. On voit alors mieux les corps ronds et les melanophages 
dans le derme superficiel (fig. 7.178). Dans la forme bul- 
leuse, le clivage jonctionnel est lie a l'intensite des necroses 
keratinocytaires basales et de l'cedeme du derme superficiel 
(fig. 7.179). 





Fig, 7,177 EPF - phase inflammatoire. 



Fig, 7,1 78 EPF - phase plus tardive. 





Fig, 7,1 79 EPF bulleux - decollement par atteinte lichenoide. 
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SYNDROME D'HYPERSENSIBILITE 
MEDICAMENTEUSE 

Le syndrome d’hypersensibilite medicamenteuse, ou drug 
rash with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS) en 
anglais, rassemble une eruption cutanee diffuse, febrile, des 
troubles hematologiques, et une atteinte viscerale, hepatique 
le plus souvent. L'eruption est un exantheme maculopapu- 



leux diffus, avec un oedeme marque, notamment sur le visage 
(fig. 7. 1 80). II peut exister des bulles, liees a l'oedeme dermique 
intense (fig. 7.181). Les signes histologiques sont surtout der- 
miques, avec seulement une discrete spongiose epidermique 
(fig. 7.182). II existe un infiltrat lymphocytaire perivasculaire, 
particulier par la presence de lymphocytes actives au noyau 
atypique de taille moyenne et d'eosinophiles (fig. 7.183). 




Fig. 7.181 DRESS - erytheme oedemateux bulleux. Fig. 7.183 Lymphocytes actives et eosinophiles. 
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PUSTULOSE EXANTHEMATIQUE AIGUE 
GENERALISES (PEAG) 

La PEAG est une reaction medicamenteuse predominant 
dans les grands plis, pouvant ensuite s'etendre plus diffu- 
sement. Sur un fond erythemateux, surviennent des nappes 
de pustules le plus souvent non folliculaires de petite taille 
(fig. 7.184 et 7.185). Ces pustules sont relativement fugaces, 
et laissent place a une desquamation superficielle (fig. 7.186). 
Au microscope, on voit une pustule intra-epidermique, sou- 
vent multiloculaire, mais pas toujours, a neutrophiles et 
eosinophiles (fig. 7.187). II peut exister des necroses kera- 
tinocytaires. Le derme superficiel contient un infiltrat peri- 
vasculaire modere de lymphocytes et d'eosinophiles. La 
distinction avec le psoriasis pustuleux est parfois impossible 
histologiquement. Lorsque la biopsie est plus tardive, on 
ne voit qu’une pustule en voie d' elimination dans la couche 
comee (fig. 7.188). 






Fig. 7.184 PEAG. 






Fig. 7.188 PEAG - pustule en voie d'elimination. 



Fig. 7.186 PEAG - desquamation. 
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MALADIE DE BEHCET 

La maladie de Behcet se manifeste essentiellement sur le plan 
cutaneomuqueux par une aphtose bipolaire, buccale et geni- 
tale. Les aphtes sont multiples et recidivants, peuvent tou- 
cher la langue, les levres, le palais, l'interieur des joues, la 
verge et le scrotum chez l’homme, les petites et grandes levres 
chez la femme (fig. 7.189). L’aphte est une ulceration epi- 
theliale arrondie a bords nets, a fond couleur beurre frais, a 
lisere erythemateux. II est douloureux, et peut etre de grande 
taille (fig. 7.190). Au microscope, on observe une ulcera- 
tion epitheliale (epidermique ou muqueuse) a femporte-piece 
(fig. 7.191). L’infiltrat sous l'ulceration est abondant, poly- 



morphe, comportant notamment des neutrophiles. II existe 
egalement des alterations vasculaires (necrose fibrinoide 
parietale, dissociation par les neutrophiles) (fig. 7.192). 

Les autres manifestations cutanees de la maladie de Behget 
incluent la thrombophlebite superficielle, une panniculite 
proche de l'erytheme noueux, et des pustules superficielles. 
Ces pustules non infectieuses peuvent etre folliculaires ou 
non folliculaires (pseudofolliculite) (fig. 7.193). Au micros- 
cope, on voit alors une large pustule intra-epidermique a 
neutrophiles, avec des neutrophiles alteres, et un infiltrat 
dermique superficiel de neutrophiles (fig. 7.194 et 7.195), 
realisant une image de dermatose neutrophilique superfi- 
cielle a minima. 




Fig, 7,191 Aphte cutane - ulceration a Fig, 7,192 Neutrophiles et vascularite. 
I'emporte-piece. 




Fig. 7.190 Aphte de grande taille. 




Fig. 7.193 Pseudofolliculite - maladie de Fig. 7.194 Pustule non folliculaire - Fig. 7.195 Infiltrat neutrophilique. 
Behget. maladie de Behget. 
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PITYRIASIS LICHENOTDE 

La lesion elementaire du pityriasis lichenoTde, ancienne- 
ment appele parapsoriasis en gouttes, est une papule ou une 
petite plaque, erythemateuse infiltree, souvent squameuse 
(fig. 7.196). La squame, dite en «pain a cacheter», peut se 
detacher en bloc, lorsque Ton gratte la lesion (fig. 7.197). Les 
lesions sont diffuses sur les membres et le tronc. L'eruption est 
particuliere par la coexistence d'elements d'age different, don- 
nant a l'eruption son caractere bigarre. On distingue les formes 
aigues, caracterisees par des lesions inflammatoires, vesiculo- 



necrotiques puis crouteuses et peu de squames (fig. 7.198), 
et les formes chroniques, ou les papules sont moins inflam- 
matoires, plus squameuses, et ou predominent les sequelles 
leucomelanodermiques post-inflammmatoires (fig. 7.199). 
Les formes aigues sont parfois appelees PLEVA, pour pity- 
riasis lichenoides et varioliformis acuta. En effet, ses lesions 
plus inflammatoires, vesiculeuses et necrotiques laissent des 
cicatrices deprimees varioliformes. On parle de forme necro- 
tique fulminante de Mucha-Haberman lorsqu'il existe des 
symptomes inflammatoires systemiques severes associes 
(fig. 7.200). Le pronostic vital peut etre alors engage. 




Fig. 7.196 Pityriasis lichenoTde. 




Fig. 7.199 Pityriasis lichenoTde chronique. 




Fig. 7.200 Pityriasis lichenoTde necrotique fulminant 
de Mucha-Haberman. 




Fig. 7.197 Pityriasis lichenoTde - squames en pain a cacheter. 




Fig. 7.198 Pityriasis lichenoTde aigu. 
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Au microscope, la lesion est toujours focale et bien limi- 
tee, avec une squame parakeratosique epaisse tenant typique- 
ment dans le champ du microscope a Tobjectif x 4 (fig. 7.201 
et 7.202). Le derme superficiel contient un infiltrat lympho- 
cytaire localise, qui peut etre relativement abondant. Les 
lymphocytes penetrent l'epiderme, dissociant ses couches 
basales et realisant une exocytose en mouchetures jusqu’en 
haut du corps muqueux (fig. 7.203). La reaction epidermique 
associe des necroses keratinocytaires basales (fig. 7.204) ou 
nettement etagees (fig. 7.203), et parfois une vesiculation 
intra-epidermique dans les formes aigues (fig. 7.205). 




Fig. 7.201 Pityriasis lichenoYde. 




Fig. 7.202 Pityriasis lichenoYde. 



Correlation anatomoclinique 

Dans les poussees aigues de la maladie, les necroses etagees 
sont plus nombreuses, avec une vesiculation epidermique 
et un infiltrat plus abondant, ce qui se traduit cliniquement 
par des papules plus inflammatoires, vesiculeuses, evoluant 
vers la necrose epidermique centrale. La squame parakerato- 
sique epaisse bien limitee correspond a I'aspect clinique de 
squame en « pain a cacheter». 




Fig. 7.203 Pityriasis lichenoYde - exocytose lymphocytaire 
et necroses. 




Fig. 7.204 Atteinte lichenoYde basale. 
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Fig. 7.205 Pityriasis lichenoYde - vesiculation. 
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PEAU ET SOLEIL 

L'exposition a la lumiere solaire, done aux ultraviolets (UV), 
entraine de profondes modifications des couches superieures 
de la peau, l'epiderme et le derme superficiel et moyen. 

HELIODERMIE 

Le tableau clinique des lesions induites par l'exposition solaire 
chronique est l'heliodermie (fig. 8.1). II comprend des troubles 
pigmentaires, avec des taches solaires (fig. 8.2), une hyperkera- 
tose focale, un teint inhomogene et des zones erythemateuses. 
Les modifications du derme sont les rides et l'elastose actinique, 
qui est parfois tres visible sous forme d'un epaississement jau- 
natre et regulier des teguments (fig. 8.3). Au microscope, l'elas- 
tose actinique siege dans le derme superficiel et moyen. II s'agit 
d'une modification du collagene et du tissu elastique. On a un 
aspect homogene, plus basophile que le collagene normal, et 
les faisceaux classiques semblent avoir disparu (fig. 8.3). On 
voit une dilatation des vaisseaux du derme superficiel. Dans 
les taches solaires, l'epiderme est acanthosique avec des cretes 
massuees et pigmentees dans les taches solaires (ou lenti- 
gos actiniques), avec une hyperkeratose en surface (fig. 8.4). 
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Fig, 8,1 Heliodermie avec taches solaires, erytheme et squames. 




Fig. 8.2 Elastose actinique et tache solaire. 




Fig. 8.3 Heliodermie - elastose actinique. 




Fig. 8.4 Elastose actinique importante 
du derme superficiel et moyen. 
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Fig. 8.5 Heliodermie avec cicatrices stellaires et purpura. 




Le vieillissement chronologique associe a l'exposition solaire 
chronique donne un tableau particular sur le dos des mains et 
les avant-bras ou l'epiderme devient extremement atrophique, 
en papier a cigarettes. On y voit de nombreuses cicatrices 
blanches parfois stellaires, des troubles de la pigmentation et 
des zones de purpura de Bateman (fig. 8.5). Des hematomes 
surviennent au moindre traumatisme (fig. 8.6) et on peut voir 
aussi des decollements epidermiques post-traumatiques ou sim- 
plement a l'ablation d’un pansement. 

La biopsie d’une de ces zones montre une atrophie impor- 
tante de l’epiderme, un derme lui-meme atrophique avec des 
vaisseaux dilates (fig. 8.7). A plus fort grossissement, on voit 




Fig. 8.8 Purpura de Bateman avec vaisseaux dilates 
et atrophique epidermique. 

tres bien les hematies situees sur toute la hauteur du derme, 
autour de vaisseaux ayant une lumiere beante (fig. 8.8). 

L’heliodermie peut realiser au visage un tableau particu- 
lar, predominant nettement chez les hommes, la maladie de 
Favre et Racouchot, ou Ton trouve des comedons multiples 
au sein de zones d’elastose actinique situees sur les pom- 
mettes et a la partie externe des yeux, debordant parfois sur 
le tronc (fig. 8.9). Histologiquement, on voit de nombreux 




Fig. 8.9 Maladie de Favre et Racouchot. 




Fig. 8.10 Maladie de Favre et Racouchot. 



comedons, anfractueux, avec un epiderme papillomateux et 
un derme siege d’une elastose actinique intense (fig. 8.10 et 
8.11). II y a une hyperkeratose qui forme des cheminees et 
des kystes, parfois autour de tiges pilaires (fig. 8.12). 
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Fig, 8,1 1 Maladie de Favre et Racouchot - kystes et 
cheminees cornees. 




Fig. 8.12 Maladie de Favre et Racouchot - multiples petites 
tiges pilaires dans les structures kystiques. 



COUP DE SOLEIL ET LUCITES 

Lors d’une exposition aigue au soleil, divers types de 
tableaux peuvent se presenter. Le plus classique et le plus 
banal est le coup de soleil ou erytheme solaire , qui apparait 
chez tout individu restant suffisamment longtemps expose, 
apres un delai variant selon le phototype (fig. 8.13). Une 
exposition solaire associee a un medicament photosen- 
sibilisant peut declencher un erytheme phototoxique 
violent et des bulles, notamment avec le methoxypsora- 
lene (fig. 8.14). II y a d'autres photosensibilisants externes, 
notamment des psoralenes contenus dans les plantes, res- 
ponsables du tableau parfois spectaculaire des phytophoto- 
dermatoses (fig. 8.15). 




Fig. 8.13 Lucite aigue - coup de soleil. 




Fig. 8.14 Lucite violente apres prise de methoxypsoralene. 
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Fig. 8.15 Phytophotodermatose. 
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Certains medicaments sont reputes pour donner des reac- 
tions de photos ensibilisation, qui se caracterisent par un 
erytheme diffus de toutes les zones photo-exposees, avec 
oedeme et desquamation (fig. 8.16). 

On trouve par ailleurs des lucites idiopathiques , dont la 
plus frequente est la lucite estivale benigne , survenant chez 
des femmes jeunes, lors des premieres expositions printa- 
nieres, et touchant les avant-bras et le decollete (fig. 8.17). II 
existe une variante de lucite chez fenfant, la lucite printaniere 
juvenile , touchant les oreilles et donnant de petites bulles, sur 
un fond d' erytheme (fig. 8.18). 

La lucite polymorphe est plus complexe. II en existe des 
formes oedemateuses, en plaques infiltrees ou plus vesi- 
culeuses. II y a souvent un prurit et des lesions de grattage 
(fig. 8.19). ‘ 

Les signes cutanes peuvent etre reproduits par une expo- 
sition avec un simulateur solaire (fig. 8.20). Enfin, il existe 
des reactions tres chroniques liees a l'exposition a la lumiere, 
comme la dermatite actinique chronique , qui se caracterise 
par un erytheme oedemateux et prurigineux infiltre de toutes 
les zones photo-exposees, notamment le visage (fig. 8.21). 




Fig. 8.16 Photosensibilisation medicamenteuse. 




Fig. 8.17 Lucite estivale benigne. 




Fig. 8.18 Lucite printaniere juvenile. 



Fig. 8.19 Lucite polymorphe avec lesions de grattage. 




Fig. 8.20 Induction de lesions avec une lumiere artificielle. 
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Fig. 8.23 Sun bum cells. 




Fig. 8.22 Lucite aigue avec necroses keratinocytaires. 




Fig. 8.24 Lucite aigue avec necroses keratinocytaires 
et oedeme du derme. 



Histologiquement, il n'est pas possible de distinguer les 
divers tableaux; on ne peut notamment pas faire la diffe- 
rence entre une phototoxicite et une photosensibilisation. En 
fonction du caractere aigu ou subaigu des signes cliniques, 
l'aspect histologique varie. Dans une lucite aigue, on voit 
des necroses keratinocytaires (fig. 8.22), avec presence des 
«sun burn cells », qui sont des keratinocytes necrotiques, 
a cote desquels on trouve des lymphocytes (fig. 8.23). Le 
coup de soleil du deuxieme degre, et les reactions de photo- 
toxicite donnant des bulles sont expliques par l'association 
d’un oedeme du derme superficiel et de necroses keratinocy- 
taires (fig. 8.24). 

Dans les lucites idiopathiques, on trouve a des degres 
divers un infiltrat et un oedeme du derme et des alterations 
epidermiques, de type dermatite spongiforme. Dans la lucite 
estivale benigne de la figure 8.25, on voit tres bien l'oedeme 




Fig. 8.25 Lucite estivale benigne - infiltrat lymphocytaire 
et oedeme du derme. 
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Fig. 8.26 Lucite polymorphe avec infiltrat dense et oedeme 
du derme. 




Fig. 8.27 Lucite polymorphe - infiltrat superficiel et profond. 



papillaire, et l'infiltrat a predominance lymphocytaire du 
derme superficiel et moyen. Dans les lucites polymorphes, 
comme parfois dans la lucite estivale benigne, l’infiltrat 
est tres dense, superficiel et profond, associe a un oedeme 
du derme superficiel possibles alterations epidermiques 
(fig. 8.26). Dans la lucite polymorphe en plaques infiltrees, 
on a un infiltrat superficiel et profond, sans atteinte epider- 
mique et un oedeme discret du derme superficiel (fig. 8.27). 
Cet aspect se rapproche de celui du lupus erythemateux et il 
n’est done pas specifique. 

Enfm, dans les dermatites actiniques chroniques, l'infiltrat 
est plus de type pseudolymphomateux riche en lymphocytes T, 
situe a la partie haute et moyenne du derme. 

PORPHYRIES CUTANEES 

Seule la porphyrie cutanee tardive a un interet pour le patho- 
logiste, car elle peut etre reconnue. Dans cette affection, les 
signes cliniques melent des bulles des zones photo-exposees, 
surtout le dos des mains et parfois le visage, des croutes 
qui leur succedent (fig. 8.28) et des excoriations. Dans 
les tableaux graves, on a des bulles et de grandes zones 
exulcerees (fig. 8.29 et 8.30). Ces signes s'accompagnent 
aussi d'une hyperpigmentation du visage (fig. 8.31), et 
d'une hypertrichose particulierement visible dans les zones 
malaires. 




Fig. 8.28 Porphyrie cutanee tardive - lesions du vertex. 
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Fig. 8.32 Porphyrie cutanee tardive - bulle avec dessin 
papillaire bien conserve dans le plancher. 




Fig. 8.33 Porphyrie cutanee tardive (coloration PAS). 



Histologiquement, les bulles de la porphyrie sont jonction- 
nelles. Elies sont surmontees d’un epiderme plus ou moins 
altere suivant le moment de la biopsie, et ne sont que peu 
inflammatoires (fig. 8.30). Le clivage est tres net et le plan- 
cher de la bulle conserve bien le dessin papillaire. II n ? y a pas 



degression de la membrane basale, ni d'eosinophiles dans la 
bulle ou dans le derme sous-jacent. Avec le temps, repiderme 
s'altere et la bulle se rompt (fig. 8.32). On peut alors avoir un 
peu plus d'inflammation, mais le clivage reste bien net, sans 
eosinophiles. A la coloration au PAS, on voit dans le derme 
les membranes basales des vaisseaux qui sont nettement epais- 
sies (fig. 8.33). Cette association de lesions vasculaires et 
d’une bulle jonctionnelle sans infiltrat eosinophilique est tres 
evocatrice de la porphyrie cutanee tardive. II existe d'autres 
maladies pouvant donner des bulles de ce type, comme notam- 
ment le diabete, ou les bulles ont une composante mecanique 
plus que phototoxique. 



DERMATOSES LIEES AU FROID 



ENGELURES 

Les engelures sont des plaques legerement infiltrees, rouges ou 
violacees, localisees au dos des doigts ou des orteils (fig. 8.34 
et 8.35), qui surviennent lors de l'exposition a un froid 
modere et humide. Elies sont douloureuses, peuvent devenir 




Fig. 8.34 Engelures des doigts. 
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oedemateuses et bulleuses (fig. 8.36) et se recouvrir de croutes. 
Elies guerissent le plus souvent spontanement. Elies peuvent 
etre isolees et idiopathiques, familiales, ou reveler une maladie 
systemique, notamment des lupus erythemateux, un syndrome 
des anticorps antiphospholipides, ou des hemopathies. 

La biopsie est utile et permet de faire le diagnostic, en mon- 
trant un infiltrat superficiel et profond associe a des anomalies 
epidermiques (fig. 8.35). L'infiltrat est principalement lym- 
phocytaire. Le derme superficiel est oedemateux (fig. 8.37). 

Dans le derme profond, il existe un infiltrat perivascu- 
laire mais surtout perisudoral qui est assez caracteristique, 
et qu’on ne trouve pas dans le lupus erythemateux dermique 
(fig. 8.38). Enfin, il existe des anomalies du derme superficiel 
avec thromboses de petits capillaires, et des necroses kerati- 
nocytaires (fig. 8.39). 

Le diagnostic differentiel avec un lupus des extremites n’est 
pas facile et certains auteurs considerent que les engelures 
doivent etre incluses dans le chapitre du lupus erythemateux. 
Un erytheme polymorphe pourrait donner des images voi- 
sines, mais il n’y a pas de thrombose capillaire et pas d’infil- 
trat perisudoral. 

Les lesions sont expliquees par l’importance de l'oedeme et 
de l’inflammation, avec un epiderme qui se decode ou qui se 
necrose partiellement, expliquant les bulles et les croutes. 




Fig. 8.36 Engelures des orteils. 




Fig. 8.37 Engelures - oedeme du derme. 




Fig. 8.38 Engelures - infiltrat perisudoral. 




Fig. 8.39 Engelures - necroses keratinocytaires et thrombus 
capillaires. 



GELURES 

Les gelures doivent etre distinguees des engelures. Il s'agit 
d’un phenomene survenant chez toute personne exposee a un 
froid suffisamment intense et suffisamment long. C'est vrai 
en particulier en haute montagne, dans les climats extremes 
et chez les patients sans domicile exposes a du froid humide 
avec maceration des pieds. Au depart, les lesions sont oede- 
mateuses puis deviennent purpuriques et fmissent par se 
necroser (fig. 8.40). Les signes histologiques ne sont pas spe- 
cifiques. Il y a une necrose de l'epiderme et du derme. Quand 
les gelures siegent aux oreilles (fig. 8.41), il y a de profondes 
alterations du cartilage et une possible ossification secon- 
daire. L’equivalent de brulures superficielles par le froid est la 
cryotherapie utilisee tres largement en dermatologie. On voit 
apparaitre des bulles autour des lesions des mains, notamment 
les verrues traitees par cette technique (fig. 8.42). L'analyse 
au microscope montre une necrose complete de l’epiderme, 
un clivage dermo-epidermique et un aspect tres eosinophile 
du derme (fig. 8.43). 
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Fig. 8.40 Gelures du pied. 




V 




Fig. 8.41 Gelures d'une oreille - alteration du cartilage. 



EXPOSITION AU CHAUD 

Les expositions au chaud sont responsables de brulures 
(fig. 8.44). L'aspect histologique de ces brulures du second 
degre est un clivage dermo-epidermique avec un epiderme 
completement necrose (fig. 8.45). La bulle contient de la 




Fig. 8.44 Brulures des doigts. 




Fig. 8.45 Bulles par brulure du second degre. 

J 
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serosite et peu de cellules inflammatoires quand elle apparait 
immediatement apres l’exposition au chaud. Le derme super- 
ficiel est plus ou moins necrose. Plus tardivement, il y a une 
desquamation avec elimination de l'epiderme necrose d'aspect 
tres eosinophile, et une reepithelialisation (fig. 8.46). 

En cas d'exposition chronique a une source chaude, repe- 
tee et toujours au meme endroit, apparait un livedo a evolu- 
tion brunatre qui s'aggrave progressivement avec le temps, 
et qu'on qualifie de dermite des chaufferettes ou erytheme a 
calore (fig. 8.47). L'aspect histologique est celui d'une poikilo- 
dermie, avec une agression de la jonction dermo-epidermique 
(fig. 8.48), une atrophie progressive de l'epiderme et un infil- 
trat dermique superficiel et moyen. II y a une incontinence pig- 
mentaire du derme superficiel. Quand elle est evoluee, cette 



poikilodermie a calore ne peut pas etre distinguee des autres 
causes de poikilodermie, notamment le lichen, le lupus erythe- 
mateux ou les poikilodermies congenitales. 




Fig. 8.46 Brulure en voie de guerison. 




brOlures caustiques 

Un aspect de brulure particular est realise avec l'application 
de produits caustiques, par accident ou dans le cadre d'une 
pathomimie (fig. 8.49). On a un aspect jaunatre du centre de 



la lesion, avec un erytheme peripherique et des bulles. Au 
microscope, il y a un aspect de necrose eosinophile complete 
de l'epiderme et parfois du derme sous-jacent. On ne voit pas 
beaucoup d'infiltrat inflammatoire au depart (fig. 8.50). 
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STIMULATIONS MECANIQUES 
DURILLON ET CEIL DE PERDRIX 

Toutes les zones de frottements repetes evoluent vers un 
epaississement de l’epiderme avec hyperkeratose. C’est parti- 
culierement vrai a la plante dans le phenomene des durillons 
(fig. 8.51), qui est du souvent a une anomalie de la statique 
du pied. 

II y a un epaississement corne tres important qu’on voit 
parfaitementbienlorsqu’on excise ces lesions (fig. 8.52). La 
limite est relativement bonne de part et d’autre. La couche 
cornee est ortho- et parakeratosique. Dans le tableau de 
l’oeil de perdrix (fig. 8.53), il y a un clivage entre la lesion 
et la peau saine de chaque cote, avec parfois une fente et un 
centre fait d’une couche cornee epaisse qui se ramollit. On 
trouve de part et d’autre un aspect en bee avec un epiderme 
hyperplasique. 




Fig. 8.51 Durillon. 




Fig. 8.52 Durillon. 




Fig. 8.53 CEil de perdrix. 



NODULES MECANOGENES 

Outre les lichenifications simples ou nodulaires (voir chapitre 
2), les stimulations mecaniques repetees peuvent aboutir a des 
nodules keratosiques dont le mieux connu est le nodule des 
prieurs (fig. 8.54). 

Histologiquement, on note une hyperplasie epidermique 
pseudocarcinomateuse considerable avec une hyperke- 
ratose ortho- et parfois parakeratosique tres importante 
(fig. 8.55). Cette hyperplasie pseudocarcinomateuse est 
endophytique, et on peut trouver des foyers hemorragiques 
dans la couche cornee. Le derme est inflammatoire et 
fibreux (fig. 8.56). 




Fig. 8.54 Nodules des prieurs. 




Fig. 8.55 Lichenification nodulaire. 







Fig. 8.56 Hyperplasie pseudocarcinomateuse. Fig " 858 Radiodermite chronique. 



EXPOSITION AUX RAYONS X 

A la phase aigue, la peau reagit avec un erytheme plus ou 
moins cuisant, d’aspect geometrique, correspondant au 
champ d'irradiation (fig. 8.57). II peut y avoir des lesions 
bulleuses et des croutes secondairement. A la phase chro- 
nique, la radiodermite devient progressivement induree 
(fig. 8.58). Elle a un aspect cicatriciel et nacre avec des 
zones d'erytheme et parfois des zones d’hyperkeratose, des 
bulles ou des lesions suspectes de carcinome. On observe 
toujours un certain degre de po'ikilodermie dans les radio- 
dermites (fig. 8.59). 

Au microscope, on voit, surtout des radiodermites a la phase 
chronique, notamment en raison des modifications de surface qui 
peuvent etre suspectes. On a un aspect homogene, fibreux et cica- 
triciel du derme, ou les annexes ont presque completement dis- 
paru (fig. 8.60). II peut y avoir des modifications de surface, avec 
une hyperkeratose orthokeratosique et un infiltrat inflammatoire 




Fig. 8.57 Radiodermite subaigue. 




Fig. 8.59 Radiodermite - po'ikilodermie. 




Fig. 8.60 Radiodermite chronique. 



non specifique (fig. 8.61). Le derme a un aspect eosinophile tout 
a fait anormal avec des vaisseaux dilates (fig. 8.62). L’epiderme 
perd le plus souvent son dessin papillaire et il existe une ortho- 
keratose epaisse en surface. Apres disparition des follicules, il ne 
persiste que les muscles pilo-arrecteurs, qui sont presents au sein 
de cette zone fibreuse (fig. 8.63). Les lesions peuvent etre irritees, 
avec une squame-croute parakeratosique, un epaississement irre- 
gulier de l’epiderme et des depots de fibrine du derme (fig. 8.64). 
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Fig. 8.61 Radiodermite - absence d'annexes et hyperkeratose. Fig. 8.63 Radiodermite - absence d'annexes mais gros 

muscles pilo-arrecteurs. 





Fig. 8.62 Radiodermite - homogeneisation du derme et 
vaisseaux dilates. 




Fig. 8.64 Modification superficielle sur radiodermite - 
hyperplasie epidermique et hyperkeratose non neoplasique. 
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Troubles 
de la pigmentation 




Hyperpigmentation 1 69 
Hypopigmentation 1 77 



II y a dans ce groupe de tres nombreuses entries dont seule- 
ment quelques exemples sont illustres ici. Dans la majorite 
des cas, l'hyperpigmentation resulte de l’augmentation de la 
quantite de melanine ou du nombre des melanocytes. 

A l’inverse, dans les hypopigmentations, la quantite de mela- 
nine est reduite ou nulle, avec ou sans disparition des melanocytes 



tives. Des lentigos multiples peuvent etre observes dans une 
serie d’autres maladies. Ils se presentent sous la forme de mul- 
tiples macules brunes, de taille variable, comme dans le syn- 
drome LEOPARD, associant entre autres anomalies cardiaques, 
hypertelorisme et surdite (fig. 9.4). Apres PUVA therapie ou 
exposition solaire intensive, on peut voir apparaitre des lentigos 
multiples fonces, touchant principalement le tronc, et parfois 
tres nombreux chez des malades au phototype clair (fig. 9.5). 

Histologiquement, rien ne permet de distinguer ces divers 
lentigos/lentigines entre eux, ni de faire le diagnostic precis 
d'une lentiginose, le diagnostic etant ici anatomoclinique et par- 
fois extradermatologique. La biopsie montre dans ces lesions 



HYPERPIGMENTATION 



LENTIGINOSES 

Le lentigo est une petite lesion pigmentee plane « de la taille d’une 
lentille». Le lentigo « simplex » des Anglo-Saxons correspond a 
notre tache solaire (ou lentigo actinique/lentigo senile). On parle 
souvent de lentigines pour designer des lesions multiples. 

Des lentigos multiples peuvent etre observes au cours d’un 
certain nombre de maladies genetiques. La forme isolee est la 
maladie de Laugier, qui s’accompagne de multiples lentigos 
des levres superieures avec peu d'atteinte peribuccale (fig. 9.1). 
II s'y associe des bandes pigmentees ungueales (fig. 9.2). Au 
contraire, dans la maladie de Peutz-Jeghers, on a des lentigos 
des levres et de la zone peribuccale (fig. 9.3). Ce syndrome 
est important a depister car il s'accompagne de tumeurs diges- 




Fig. 9.1 Maladie de Laugier - lentigo des levres. 



Fig. 9.2 Maladie de Laugier - bande pigmentee ungueale. 




Fig. 9.3 Maladie de Peutz-Jeghers. 
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Fig. 9.4 Lentiginose du syndrome LEOPARD. 







Fig. 9.7 Lentigine - coloration de Fontana. 

Les lentigos fonces tres irreguliers post-PUVA therapie 
sont differents et contiennent des melanocytes atypiques, et 
sont done a ranger dans les naevus (voir chapitre 13). 




Fig. 9.5 Lentigos multiples du tronc a pres exposition solaire. 




Fig. 9.6 Lentigine - hyperpigmentation epidermique. 



une hyperpigmentation des couches basales de Tepiderme sans 
proliferation melanocytaire (fig. 9.6). II y a parfois une incon- 
tinence pigmentaire dans le derme superficiel. La coloration de 
Fontana (fig. 9.7) montre tres bien les grains de melanine pre- 
dominant dans les couches basses de fepiderme. 



EPHELIDES 

Les taches pigmentees les plus banales sont les ephelides ou taches 
de rousseur. Sur les phototypes clairs, elles apparaissent rapide- 
ment au soleil, et peuvent regresser pendant la periode froide. Pour 
les phototypes tres clairs avec cheveux roux, les ephelides peuvent 
etre permanentes (fig. 9.8). L'examen histologique montre une 
hyperpigmentation des couches basales, sans autre anomalie, sans 
proliferation de melanocytes, bien limitee dans l'espace (fig. 9.9). 
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TACHES CAFE-AU-LAIT 

Les taches cafe-au-lait peuvent etre sporadiques ou survenir 
au cours de plusieurs maladies genetiques. La plus connue 
est la neurofibromatose de type I qui comprend de nom- 
breuses taches cafe-au-lait. II s'agit de grandes macules bien 
limitees d’un brun homogene (fig. 9.10). Elies peuvent s'as- 
socier a de petites macules isolees (fig. 9. 1 1) ou au contraire 
a des lentigines en grand nombre dans les creux axillaires 
(fig. 9.12). 

La tache cafe-au-lait au microscope est caracterisee par une 
hyperpigmentation continue des couches basses de l'epiderme 
(fig. 9.13), et dans les cas typiques on peut voir des macro- 
melanosomes (fig. 9.14). Le diagnostic est en fait principa- 
lement clinique et ces lesions sont assez rarement biopsiees. 
En l'absence de macromelanosomes, on ne peut pas distinguer 
les taches cafe-au-lait et lentigines axillaires des lentiginoses 
precedentes. 




Fig. 9.12 Lentigines axillaires dans une neurofibromatose. 






Fig. 9.14 Taches cafe-au-lait - macromelanosomes. 
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MELANOCYTOSES DERMIQUES 

Ces affections se presentent comme des macules pigmen- 
tees bleutees, dont la plus commune est la tache mongo- 
lique. II s'agit de grandes macules bleues ou d’un brun bleute, 
qu'on voit principalement dans la zone lombaire (fig. 9.15). 
Elies sont plus frequentes sur peau foncee, surtout chez les 
Asiatiques. Elies peuvent etre multiples et s'etendre sur le 
reste du dos (fig. 9.16). Visibles a la naissance, la majorite ne 
sont plus visibles cliniquement quand l'enfant grandit, meme 
si les melanocytes persistent. 

Sur le plan histologique, on voit des melanocytes fusi- 
formes dans le derme (fig. 9.17), situes entre les fibres de col- 
lagene. II s’agit de cellules dendritiques avec noyau central et 
des dendrites remplies de pigment melanique de part et d’autre 
du noyau (fig. 9.18). 

Le naevus d’Ota est une grande macule bleutee du territoire 
de la deuxieme branche du nerf trijumeau (fig. 9.19). II peut 
toucher aussi la conjonctive de l'oeil (fig. 9.20). Le naevus d’lto 
est une lesion similaire situee sur l’epaule (fig. 9.21). 




Fig. 9.1 7 Taches mongoliques - melanocytes dermiques. 
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Fig. 9.20 Nsevus d'Ota - atteinte conjonctivale. 




Histologiquement, il s'agit la encore de melanocytes fusi- 
formes situes dans le derme, plus ou moins visibles et plus ou 
moins nombreux en fonction de l’intensite de la tache (fig. 9.22). 
La coloration de Fontana permet de reveler les cellules qui ne 




Fig. 9.23 Naevus d'Ota - coloration de Fontana. 




Fig. 9.24 Nsevus d'Ota - melanocytes fusiformes. 



sont pas toujours tres visibles en coloration standard (fig. 9.23). 
Le nombre des melanocytes est souvent plus eleve que dans la 
tache mongolique. La figure 9.24 montre bien le caractere den- 
dritique des melanocytes et les melanosomes du cytoplasme. 

HYPERMELANOSE D'ORIGINE 
ENDOCRINIENNE 

II existe une melanodermie dans la maladie d' Addison comme 
dans le syndrome de Cushing, qui n'est presque jamais biopsiee. 

En revanche, au sein des melanoses d'origine endocrinienne, 
le melasma est tres frequent. II se presente comme une pigmen- 
tation brune et souvent symetrique du visage (fig. 9.25 et 9.26), 
survenant souvent pendant la grossesse, ou sous contracep- 
tifs oraux, l'exposition solaire jouant un role majeur de facteur 
declenchant. La couleur varie en fonction des saisons et depend 
du phototype ; elle est moins prononcee sur peau claire. 

II est classique de distinguer les formes epidermiques ou 
rhyperpigmentation predomine dans la couche basale de 
l'epiderme du melasma dermique ou il y a surtout une incon- 
tinence pigmentaire (fig. 9.27). Cette distinction n’a pas de 
pertinence clinique majeure. La coloration de Fontana permet 
de bien localiser rhyperpigmentation (fig. 9.28). 
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Fig. 9.25 Melasma de la joue et du menton. 








Fig. 9.28 Melasma epidermique (coloration de Fontana). 




Fig. 9.29 Pellagre au cours d'un ethylisme chronique. 




Fig. 9.30 Pellagre sur peau noire. 



HYPERMELANOSE D'ORIGINE CARENTIELLE 

La plus spectaculaire est la pellagre, due a une carence en 
vitamine PP (vitamine B 3 , niacine), ou les zones photo- 
exposees sont d’abord le siege d'un erytheme (fig. 9.29), 
puis d'une pigmentation tres importante notamment sur 
peau noire (fig. 9.30). Elle peut s'observer dans l'ethylisme 



chronique (fig. 9.29), ou chez des patients polycarences 
(fig. 9.31) ou il y a souvent une desquamation associee, une 
peau seche et craquelee. 

Sur le plan histologique, on voit une hyperpigmentation de 
la basale (fig. 9.32) avec une hyperkeratose de surface ortho- 
ou parakeratosique, associees a une inflammation peu speci- 
fique du derme superficiel (fig. 9.33). 







TROUBLES DE LA PIGMENTATION 





Fig. 9.33 Pellagre - hyperpigmentation basale. 

HYPERPIGMENTATIONS D'ORIGINE 
MEDICAMENTEUSE 

De nombreux medicaments peuvent etre responsables de pig- 
mentations d’origine exogene, qui vont du bleu au brun, avec 
certaines colorations rouge orange ou grises. Au microscope, 
la pigmentation est de mecanisme varie, par augmentation 



de la synthese de melanine dans les couches basses de l'epi- 
derme, incontinence pigmentaire, surcharge en fer, synthese 
de pigments speciaux comme les lipofuchsines ou depot du 
medicament lui-meme. II est rarement possible de faire le dia- 
gnostic histopathologique de certitude de la nature du medi- 
cament en cause; on propose de faire toujours les colorations 
de Peris et de Fontana. Quelques exemples sont detailles ici. 

La minocycline donne une pigmentation bleue ou gris-bleu, 
qui peut etre localisee ou generalisee (fig. 9.34 et 9.35), pou- 
vant toucher aussi les dents et l'os. On observe au microscope 
une hyperpigmentation de la basale et du derme superficiel 
(fig. 9.36), qui est Fontana +, et Peris + ou -. 

Avec les antipaludeens de synthese, on a des pigmentations 
gris-bleu du visage, des muqueuses et des ongles (fig. 9.37), 
principalement dans les zones photo-exposees. Les pigments 
des antipaludeens de synthese (fig. 9.38) sont complexes, 
avec de la melanine, du fer et sans doute un metabolite du 
medicament; ils sont Fontana + . 

Les phenothiazines entrainent une hyperpigmentation qui 
s’apparente a une phototoxicite (fig. 9.39). On a une hyper- 
pigmentation basale et des depots pigmentaires du derme 




Fig. 9.34 Pigmentation faciale a la minocycline. 




Fig. 9.35 Pigmentation bleutee a la minocycline. 
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Fig. 9.36 Pigmentation a la minocycline. 




Fig. 9.37 Pigmentation a I'hydroxychloroquine. 




Fig. 9.38 Pigmentation a I'hydroxychloroquine. 

superficiel (fig. 9.40) qui resultent d'une stimulation de l’activite 
des melanocytes et de complexes phenothiazines-melanine. 

En cas de pigmentation a l'amiodarone (fig. 9.41), la biop- 
sie montre de petits grains situes autour des follicules et des 
vaisseaux du derme superficiel et moyen, de taille assez 
homogene et de couleur jaune-brun assez clair (fig. 9.42). 





Fig. 9.41 Pigmentation a l'amiodarone. 

Une partie est constitute d'hemosiderine, mais ils sont aussi 
Fontana +, et il est possible que le medicament lui-meme s ? y 
depose. 








TROUBLES DE LA PIGMENTATION 




Fig. 9.42 Pigmentation a I'amiodarone. 




Fig. 9.43 Argyrie - grains autour des glandes sebacees. 



Dans Targyrie, la pigmentation est caracteristique mais 
difficile a voir : il y a de minuscules petits grains de colo- 
ration noire situes autour des glandes sudorales et sebacees 
(fig. 9.43). 



HYPOPIGMENTATION 

Seul le vitiligo sera aborde ici. II s'agit d'une maladie auto- 
immune, avec disparition progressive des melanocytes de la 
couche basale de l'epiderme, alors que ceux des follicules 
persistent le plus souvent. Quand les follicules pileux sont 
atteints, le vitiligo se presente comme une canitie. 

Le vitiligo debutant a souvent une phase inflammatoire, 
qui n'est pas facile a observer, sauf quand il existe un anneau 
inflammatoire en peripherie (fig. 9.44). La presentation cli- 
nique la plus classique est celle de macules tres bien limitees, 
franchement blanches, avec un renforcement de l’hypopig- 
mentation qui apparait en lumiere de Wood. Il peut persis- 
ter des ilots pigmentes au sein de plages blanches (fig. 9.45). 




Fig. 9.44 Vitiligo avec bordure inflammatoire. 




Fig. 9.45 Vitiligo d'aspect mouchete du decollete. 




Fig. 9.46 Vitiligo du gland. 



La limite entre la zone pigmentee et depigmentee est tres 
nette (fig. 9.46). Le processus peut toucher la peau comme 
les muqueuses et les semi-muqueuses, notamment les organes 
genitaux. 
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Dans la phase inflammatoire du vitiligo, on voit un infiltrat 
lymphocytaire situe sous Tepiderme, a la bordure de la lesion 
(fig. 9.47). A la partie interne, on trouve une zone hypopigmen- 
tee. En l’absence d'inflammation, il n ? y a aucune anomalie en 
coloration standard (fig. 9.48). Si la biopsie a ete faite a cheval 
sur la zone pigmentee et la zone blanche, on voit du pigment 



Fontana + dans la zone pigmentee seulement (fig. 9.49). Les 
immunomarquages montrent aussi la disparition complete des 
melanocytes au sein de la zone interne avec persistance du cote 
exteme, aussi bien avec THMB45 qu’avec l'anticorps Melan-A 
(fig. 9.50). Ces immunomarquages permettent de demontrer la 
disparition des melanocytes dans les zones blanches. 



Fig. 9.47 Vitiligo inflammatoire. 



Fig. 9.49 Vitiligo (coloration de Fontana). 










Fig. 9.48 Vitiligo (coloration HE). 



Fig. 9.50 Vitiligo (marquage Melan-A). 
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NEUROFIBROMATOSE DE TYPE 1 (NF1) 

OU MALADIE DE RECKLINGHAUSEN 

Les signes cutanes de la neurofibromatose sont des taches 
cafe-au-lait multiples (voir chapitre 9) et les neurofibromes. 
Les plus frequents sont dermiques (ou superficiels) ; leur 
nombre peut etre extremement eleve (fig. 10.1). Ces tumeurs 
molles font de 0,5 a 3 cm de diametre, ont une surface nor- 
male, de couleur rosee, et la consistance d'un « grain de raisin 



suce». On les trouve surtout au tronc. II existe aussi des neu- 
rofibromes nodulaires peripheriques ou profonds (fig. 10.2) 
developpes sur les troncs nerveux, de plus grande taille, a 
limite moins facile a tracer. Les neurofibromes plexiformes 
sont beaucoup plus grands, ont une surface pigmentee avec 
parfois hypertrichose, ou chalazodermique comme dans les 
« tumeurs royales» specifiques de laNFl (fig. 10.3). Parmi les 




Fig. 10.2 Neurofibrome nodulaire. 





Fig. 10.3 Neurofibrome plexiforme - «tumeur royale». 
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signes extracutanes les plus frequents, on trouve des hamar- 
tomes de firis ou nodules de Lisch (fig. 10.4). 

Au microscope, le neurofibrome dermique est exophy- 
tique, bien limite mais non encapsule (permettant une enu- 
cleation aisee au laser), recouvert d'un epiderme normal 
(fig. 10.5). Dans le neurofibrome profond et la tumeur 
royale, la lesion est tres mal limitee et s'etend dans l'hypo- 
derme. Les cellules qui composent les neurofibromes sont 
fusiformes, de densite variable, et il existe une matrice de 
collagene fibrillaire, donnant un aspect aere (fig. 10.6). Ce 
stroma est eosinophile et pale, avec des vaisseaux augmen- 
ts en nombre. Les cellules fusiformes expriment la pro- 
teine SI 00 et sont associees a des mastocytes (fig. 10.7), qui 
sont ronds et ont un cytoplasme tres eosinophile. Le gros 
plan (fig. 10.8) montre l'aspect allonge et un peu ondule des 
noyaux des cellules fusiformes, «en forme de S». II existe 
de multiples variantes histologiques, notamment les formes 
pigmentee, myxoide, sclerotique, epithelioide, lipomateuse 
ou cellulaire. 




Fig. 10.6 Cellules fusiformes au sein d'un stroma clair. 





Fig. 10.7 Cellules a noyau allonge et mastocytes. 
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Les neurofibromes plexiformes sont developpes dans 
des nerfs peripheriques, formant des faisceaux tumoraux de 
grande taille (fig. 10.9), entoures d’une matrice collagenique 
riche en mucine et contenant des fibroblastes et des cellules de 
Schwann (fig. 10. 10). Ces faisceaux sont coupes plusieurs fois 
sur une meme lame, donnant un aspect de multiples nodules 
coalescents (fig. 10.11). 




Fig. 10.9 Neurofibrome plexiforme. 




Fig. 10.10 Tronc nerveux dans un neurofibrome plexiforme. 




Fig. 10.1 1 Multiples coupes de nerfs dans un neurofibrome 
plexiforme. 



SCHWANNOMATOSE 

OU NEUROFIBROMATOSE DE TYPE 2 (NF2) 

Cette maladie comprend des schwannomes vestibulaires 
(neurinome du nerf acoustique) et dans 70 % des cas des 
schwannomes cutanes. Les schwannomes sont des tumeurs 
dermiques et surtout hypodermiques, douloureuses a la palpa- 
tion ou parfois spontanement. Elies sont moins exophytiques 
que les neurofibromes (fig. 10.12). Hormis la douleur, il n ? y a 
pas d'autre signe clinique permettant de les reconnaitre. 

Histologiquement, le schwannome est une tumeur bien limi- 
tee et encapsulee, souvent arrondie ou ovalaire (fig. 10.13) ou 




Fig. 10.12 Schwannome de la voute plantaire. 




Fig. 10.13 Schwannome. 
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Fig. 10.14 Schwannome - marquage de la proteine SI 00. 







Fig. 10.15 Schwannome - marquage EMA. 




Fig. 1 0.1 6 Schwannome - zone Anthony A (a gauche) 
et Anthony B (a droite). 

qui peut etre plexiforme. Les cellules de Schwann tres fusi- 
formes constituant le contingent principal sont PS 100 posi- 
tives (fig. 10.14). L'immunomarquage EMA est positif a la 
Peripherie, ce qui correspond au perinevre (fig. 10.15). Les 
cellules sont plus allongees que dans le neurofibrome, dispo- 
sees en faisceaux denses (zones Anthony A) ou les noyaux 
sont empiles ; au contraire, les zones Anthony B ont un stroma 
clair plus abondant (fig. 10.16). Les amas de cellules fusi- 




Fig. 1 0.1 7 Schwannome - zone Antony A avec noyaux 
fusiformes empiles. 



formes en palissade autour d’un stroma eosinophile compact 
forment les corps de Verocay (fig. 10.17). 



SCLEROSE TUBEREUSE DE BOURNEVILLE 

II s’agit d’une genodermatose relativement frequente, avec de 
multiples signes cutanes. Les plus caracteristiques sont les 
angiofibromes du visage, touchant le menton, le nez et la partie 
centrale du visage (fig. 10.18 et 10.19). Ils se developpent des 
l'enfance, sont de petite taille, a surface lisse, et ont une couleur 
rose ou rouge assez intense. Leur nombre peut etre tres eleve et 
ils peuvent confluer, entrainant un prejudice esthetique impor- 
tant. On note aussi des macules blanches sans specificite histolo- 
gique («en feuille de sorbier») et des « plaques peau-de-chagrin» 
qui sont de petites plaques molles a surface irreguliere, dont 
l'image histologique est celle d’un collagenome (voir plus bas). 

Au microscope, il s'agit de petites lesions tubereuses, par- 
fois tres exophytiques (fig. 10.20), recouvertes d’un epiderme 
normal. II y a une augmentation du nombre des vaisseaux 
du derme, et un stroma plus ou moins compact (fig. 10.21), 
proche de la papule fibreuse du nez. Le stroma est plus ou 




Fig. 10.18 Angiofibrome du nez. 
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moins cellulaire, il est plus dense que le derme normal, notam- 
ment autour des follicules. Parfois, la densite cellulaire est 
importante, avec de nombreuses cellules fusiformes ou multi- 
nucleees, qui expriment le facteur XIII (fig. 10.22). 

L'autre signe cutane typique de la sclerose tubereuse de 
Boumeville est la presence de tumeurs de Koenen, ou tumeurs 



en gousses d’ail, sur les doigts et les orteils. II s'agit de petites 
tumeurs fibreuses allongees, dans le sens longitudinal de la 
tablette, deformant celle-ci (fig. 10.23). L'excision avec la 
tablette montre tres bien cette tumeur qui avance au-dela du 
repli sus-ungueal (fig. 10.24). Ces tumeurs sont assez peu cellu- 
laires et surtout fibreuses (fig. 10.25), comme dans les fibroke- 
ratomes. Le collagene y est plus dense que dans le lit ungueal. 
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Fig. 10.25 Tumeur de Koenen. 



NEOPLASIES ENDOCRINIENNES 
MULTIPLES (NEM) 

La NEM1 predispose aux tumeurs parathyro'idiennes, pan- 
creatiques et hypophysaires. Les NEM2a et 2b conferent un 
risque de tumeurs thyroidiennes et de pheochromocytome. 
Les signes cutanes sont presents dans la NEM2b et la NEM1 . 

Dans la NEM2b (syndrome de Gorlin), le signe cutane 
principal est la presence de neuromes multiples, situes tout 
particulierement sur les levres et dans la cavite buccale 
(fig. 10.26). On peut aussi les voir sur le revetement cutane 
(fig. 10.27). Ces petites papules ont la couleur de la peau ou de 
la muqueuse normales, et sont parfois douloureuses. 

Histologiquement, on voit une lesion exophytique recou- 
verte d ? un epiderme aminci. Le centre de la lesion est fait de 
filets nerveux multiples sans autre anomalie (fig. 10.28). On 
ne peut pas distinguer ces neuromes des formes solitaires. II 
existe parfois une hypertrophie nerveuse du derme (fig. 1 0.29). 
On peut identifier les filets nerveux avec l'immunomarquage 
des neurofilaments, plus utile que l'enolase neuronale et la 
PS 100 ; on voit le perinevre EMA + a la peripherie. 

Dans les NEM1 (syndrome de Werner), il y a plusieurs 
types de lesions cutanees, notamment des taches cafe-au-lait 
et des lipomes, des collagenomes et des angiofibromes. Les 




Fig. 10.26 Neuromes myeliniques de la cavite buccale. 



collagenomes sont des petites tumeurs a surface lisse, fermes, 
multiples (fig. 10.30). 

Histologiquement, il y a une densification du collagene 
sans augmentation de la population cellulaire (fig. 10.31 et 
10.32). Si la biopsie est de petite taille, le diagnostic est quasi 





Fig. 10.29 Neurome avec multiples troncs nerveux 
de grande taille. 
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impossible. La coloration a l’orceine montre une nette dimi- 
nution des fibres elastiques au sein de cette lesion fibreuse, en 
comparaison avec le derme lateral et plus profond (fig. 10.33). 
Les angiofibromes de la face (fig. 10.34) ne different pas de 

r > \ 




Fig. 10.30 Multiples collagenomes de la NEM1. 





Fig. 10.32 Collagenome - partie centrale. 



ceux de la sclerose tubereuse de Boumeville. On y voit des 
vaisseaux augmentes en nombre et un stroma avec une aug- 
mentation de la population cellulaire variable suivant les 
lesions (fig. 10.35). 
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Fig. 10.33 Collagenome (coloration a I’orceine). 
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Fig. 10.34 Angiofibromes de la NEM1. 
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COMPLEXE DE CARNEY 

Dans ce syndrome autosomique dominant, on a un risque 
de tumeurs endocrines, de myxome cardiaque et des signes 
cutanes, notamment des lentigos, ephelides et naevus bleus 
communs ou epithelio'ides, ainsi que des myxomes cutanes 
(angiomyxomes). Ces demiers ne peuvent pas etre reconnus 
cliniquement. II s'agit de tumefactions arrondies (fig. 10.36). 
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Fig. 10.39 Myxome (coloration au bleu Alcian). 



Histologiquement, le myxome est une lesion claire, avec 
d'importants depots de mucine comme dans les mucinoses 
focales ; sans le contexte clinique, on ne peut pas porter de 
diagnostic plus precis. En coloration standard, le derme est 
tres eclairci et a un aspect legerement basophile. Le colla- 
gene y est tres rarefie et on voit bien la difference entre la 
lesion et le derme adjacent (fig. 10.37). II y a une augmen- 
tation de la population de cellules fusiformes au sein de ces 
amas clairs de mucine (fig. 10.38). Les colorants comme 
le bleu Astra montrent tres bien la surcharge en mucine 
(fig. 10.39). 



INCONTINENTIA PIGMENTI 

Cette maladie dominante liee a l'X, par mutation du gene 
NEMO , s'observe des les premieres semaines de vie chez les 
petites filles. Elle se presente comme des lesions blaschkoli- 
neaires, initialement des macules inflammatoires et des petites 
vesicules (fig. 10.40). Au stade suivant, on a des lesions hyper- 
keratosiques et verruqueuses (fig. 10.41). Avec le temps, les 
lesions vont s'aplatir et il persistera des sequelles hyper- ou 
hypopigmentees, blaschkolineaires, qui persistent pendant la 
vie entiere et ont un certain degre d'atrophie (fig. 10.42). 




Fig. 1 0.38 Myxome - cellules fusiformes. 



Fig. 10.40 Incontinentia pigmenti - lesions bulleuses lineaires. 
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Fig. 10.41 Incontinentia pigmenti - lesions verruqueuses. 




Fig. 10.42 Incontinentia pigmenti - lesions pigmentaires. 




Fig. 10.43 Incontinentia pigmenti - lesion bulleuse. 

Au stade initial vesiculobulleux, on a des bulles intra- 
epidermiques avec un infiltrat inflammatoire abondant riche 
en eosinophiles. On peut voir une spongiose a eosinophiles et 
des bulles remplies de serosite et de cellules inflammatoires 
dont des eosinophiles (fig. 10.43). L’immunofluorescence 
directe est negative. Progressivement, les bulles vont dispa- 
raitre, pour faire place a un aspect verruqueux hyperkerato- 
sique, et, au sein d'un epiderme acanthosique, de nombreux 
phenomenes de dyskeratose (fig. 10.44). L'infiltrat reste 




Fig. 10.44 Incontinentia pigmenti - lesion verruqueuse. 




Fig. 10.45 Incontinentia pigmenti - hyperkeratose et 
dyskeratose. 




Fig. 10.46 Incontinentia pigmenti - hyperpigmentation basale. 

important a ce stade, avec des lymphocytes et quelques eosi- 
nophiles. II y a des cellules apoptotiques dans les couches 
hautes de l'epiderme (fig. 10.45), contrairement aux derma- 
toses lichenoides ou elles sont en general plus bas situees. 
Enfm, au stade sequellaire, on note une incontinence pigmen- 
taire et une discrete pigmentation epidermique (fig. 10.46), 
bien revelees par la coloration de Fontana (fig. 10.47). 
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Fig. 10.47 Incontinentia pigmenti (coloration de Fontana). 



MALFORMATIONS 



Les tragus accessoires (ou fibrochondromes) sont une des mal- 
formations de l'oreille exteme les plus courantes. Ils se presentent 
comme une ou plusieurs petites lesions pediculees situees en 
avant du tragus et recouvertes d'un tres fin duvet (fig. 10.48). 

Au microscope, il s’agit de petites formations pediculees 
exophytiques, contenant pour certaines une structure cartila- 
gineuse (fig. 10.49), mais surtout caracterisees par une mul- 
titude de petits follicules a duvet, situes de fa^on radiaire 
au sein de cette lesion pediculee, ce qui la rend tres facile a 
reconnaitre au microscope (fig. 10.50). La structure ressemble 
a cede du tragus ou du pavilion. 

Le rare kyste branchial derive de la l re ou de la 2 e fente 
branchiale ; il est situe en general au cou et se presente comme 
une tumefaction arrondie (fig. 10.51). 

Au microscope, ces kystes sont souvent anffactueux 
(fig. 10.52) et on peut trouver en peripherie des structures 
musculaires lisses ainsi que des infiltrats lymphoides. La 
paroi est un epithelium malpighien ou un epithelium de type 
cilie avec une double couche de cellules (fig. 10.53). Cedes 
bordant la lumiere ont de multiples cils au pole apical et le 
noyau est excentre au pole basal. 




Le kyste bronchogenique a la meme presentation histo- 
logique; il derive de residus embryologiques des bour- 
geons tracheaux et est situe en regard du manubrium ou de 
la clavicule. On peut trouver en peripherie du muscle ou du 
cartilage. 




Fig. 1 0.49 Tragus accessoires avec et sans cartilage. 





Fig. 10.51 Kyste branchial. 
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Fig. 1 0.52 Kyste branchial anfractueux. 




Fig. 10.53 Kyste branchial - revetement cilie. 




Fig. 10.54 Gliome nasal. 

Le gliome nasal correspond a une heterotopie de tissu cerebral 
situee a la racine du nez (et devrait etre appele plus justement 
encephalocele), le plus souvent de fagon unilateral (fig. 10.54). 
II s'agit done de tissu nerveux, pouvant communiquer avec 
l'encephale ou completement isole, sans defect osseux. 




Fig. 10.55 Gliome nasal. 




Fig. 1 0.56 Gliome nasal - astrocytes et tissus glial. 




Fig. 10.57 Meningocele. 

Au microscope, on voit des astrocytes dans du tissu glial, 
avec de grandes structures vasculaires (fig. 10.55 et 10.56). 

Les meningoceles (heterotopies meningees) ont une presen- 
tation particuliere au cuir chevelu : cette petite lesion en dome 
de la voute cranienne est entouree d’une densification des che- 
veux, comme des touffes placees en peripherie (fig. 10.57). II 
s'agit de tissu meninge heterotopique, voire de tissu cerebral 
(encephalocele sequestre). 
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Au microscope, on voit une lesion alopecique, toils les fol- 
licules etant absents. II y a une fibrose du derme (fig. 10.58), 
et en profondeur des amas de cellules entoures d’un stroma 
qui a une consistance differente de celle du derme fibreux sus- 
jacent (fig. 10.59). Ces cellules ont un noyau ovalaire allonge 
(fig. 10.59). On peut les reconnaitre a leur double expression 
de l'EMA (fig. 10.60) et de la proteine S100 (fig. 10.61). 




Fig. 10.58 Meningocele - alopecie. 




Fig. 10.59 Meningocele - population cellulaire profonde. 
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Fig. 10.60 



Meningocele - marquage EMA. 



r ‘ t , J V<' • 

•. .J* ,s e Ks*t 

• V 

‘ ‘V’- - « , ' / ^ ^ \ v* 




-' r . ' ■ y. ■ */ v ■ •“ v 

v - v ►Vi, ' X ’ ■ ' *.?■ r * 

* ■- ■ •• - c ■ * . : .'{• ■ • t ■ 

Fig. 10.61 Meningocele - marquage PS100. 




Fig. 10.62 Kyste pilonidal avec fistule. 




Fig. 10.63 Kyste pilonidal. 



Le kyste pilonidal est une tumefaction du haut du sillon 
interfessier qui peut se fistuliser (fig. 10.62) ; il s’agit d’un kyste 
malformatif du meme type que le kyste dermoide. Le sinus 
pilonidal a une presentation similaire, mais resulte de la pene- 
tration et de l’inclusion de tiges pilaires dans le pli interfessier. 

Au microscope, on a une structure kystique de type epider- 
mo'ide (fig. 10.63), subissant des phenomenes inflammatoires 
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et granulomateux (fig. 10.64), avec des tiges pilaires au sein 
des granulomes (fig. 10.65). 

Les doigts surnumeraires peuvent etre entiers ou au contraire 
tres rudimentaires, sous forme de petites lesions pediculees 
situees a la partie exteme du cinquieme doigt (fig. 10.66). 




Fig. 10.64 Paroi epidermoTde du kyste pilonidal. 



Au microscope, ces formations pediculees sont recouvertes 
d’un epiderme acanthosique et hyperkeratosique (fig. 10.67). 
On trouve dans le derme de multiples formations nerveuses 
subnormals sur le plan morphologique (fig. 10.68). 

Dans certains cas Ported surnumeraire , la lesion exophy- 
tique externe (fig. 10.69) comprend un minuscule appareil 





Fig. 1 0.67 Doigt surnumeraire - aspect exophytique 
et keratosique. 




Fig. 10.65 Tiges pilaires dans le granulome. 




Fig. 10.68 Doigt surnumeraire avec multiples filets nerveux. 
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ungueal (fig. 10.70), reproduisant en miniature les elements 
de l'appareil ungueal (fig. 10.71). 

Les kystes du raphe median sont relativement frequents. Ce 
sont de petites formations arrondies ou oblongues, d'aspect 
translucide (fig. 10.72) ou plus bleute, qui peuvent se situer 
entre le meat urethral et l'anus. 





Fig. 10.70 Orteil surnumeraire. 




Fig. 10.71 Appareil ungueal rudimentaire. 



Au microscope, le revetement pseudostratifie est de type 
columnaire non cilie (fig. 10.73), avec presence possible de 
glandes muqueuses (fig. 10.74). 

Le kyste mucineux est le plus frequent des kystes genitaux 
feminins. II est situe en general a la face interne de la grande 
levre (fig. 10.75). 

Ces kystes sont arrondis et bien limites (fig. 10.76). Ils sont 
remplis de mucine, tres facilement mise en evidence par les 
colorants classiques. Ils ne sont probablement pas d'origine 
mullerienne, mais proviennent plutot du sinus urogenital. Le 
revetement est pseudostratife (fig. 10.77). 

L'endometriose se presente sous forme de structures kys- 
tiques de couleur bleu-noir situees sur la paroi abdominale le 
plus souvent (ombilic, cicatrices de cesarienne) ou a la vulve, 
dont la caracteristique est d'augmenter en volume au moment 
des menstruations, ce qui peut causer une tension et des dou- 
leurs dans ces lesions (fig. 10.78). 

Au microscope, on voit des structures kystiques rem- 
plies d’un materiel eosinophile, des debris cellulaires et 
des hematies au sein d'un stroma decidual fibreux et vas- 
culaire (fig. 10.79 et 10.80). II s'agit de structures glandu- 
laires endometriales, pouvant parfois avoir divers types de 
metaplasie. 




Fig. 10.73 Kyste du raphe median. 




Fig. 10.72 Kyste du raphe median. 




Fig. 10.74 Kyste du raphe median avec glande muqueuse. 
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Fig. 10.75 Kyste mucineux de la vulve. 




Fig. 10.76 Kyste mucineux - contenu alcianophile. Fig. 10.79 Endometriose - stroma et kystes 

de structure endometriale. 




Fig. 10.80 Endometriose - glandes endometriales. 
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Fig. 10.77 Kyste mucineux - paroi pseudostratifiee. 
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LYMPHOMES 

MYCOSIS FONGOIDE, SYNDROME 
DE SEZARY ET FORMES APPARENTEES 

Ce sont les lymphomes cutanes les plus frequents. 

Mycosis fongoYde 

Le mycosis fongo'ide (MF) est un lymphome T epidermo- 
trope, survenant surtout chez des sujets entre 40 et 60 ans, a 
predominance masculine. Le stade de debut est caracterise par 
des nappes erythemateuses finement squameuses, maculeuses 



non infiltrees. Ces macules ont un contour geographique, 
sont encochees, et siegent sur les zones non photo-exposees 
(fig. 11.1). Les lesions sont parfois poikilodermiques. Elies 
s'infiltrent ensuite pour former des plaques, avec bourrelet 
peripherique, ou en arc de cercle (fig. 11.2). On peut noter 
ensuite l'apparition de veritables tumeurs. La forme erythro- 
dermique du MF (sans cellule tumorale sanguine) est rare. 

Histologiquement, il s'agit d'un infiltrat lymphocytaire T 
en bande sous-epidermique et epidermotrope (fig. 11.3). 




Fig. 1 1 .2 Mycosis fongoYde - plaques infiltrees. 
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L'epiderme est parfois hyperkeratosique (fig. 1 1 .4), parfois 
parakeratosique. La spongiose est classiquement absente. 
L’infiltrat tumoral lympho'ide forme des micro-abces intra- 
epidermiques, dits «de Pautrier» (fig. 11.4). Les cellules 
tumorales ont un noyau de taille petite ou moyenne, plisse, 
circonvolute (cytologie sezaryforme) (fig. 11.6) et expri- 
ment le plus souvent le CD4 (fig. 11.5). Les formes CD8+ 
sont plus rares, plus frequentes sur peau noire, et clinique- 
ment souvent hypopigmentees. Dans les formes debutantes, 
le diagnostic histologique est souvent difficile a affirmer, en 



retard sur les signes cliniques, et peut necessiter plusieurs 
biopsies. 

Parmi les formes particulieres du MF, on identifie les 
MF annexotropes. Ils sont caracterises par l’infiltration des 
annexes pilaires ou sudorales par les lymphocytes tumoraux. 
Dans les MF syringotropes, l’atteinte acrale est frequente, 
avec un aspect ponctue hyperkeratosique (fig. 11.7). Les 
lymphocytes tumoraux forment des nodules perisudoraux 
et infiltrent fepithelium sudoral, qui peut etre hyperplasique 
(fig. H.8). 
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Fig. 11.4 Mycosis fongoYde - 
epidermotropisme et micro-abces de 
Pautrier. 



Fig. 1 1 .5 Mycosis fongoYde - 
immunomarquage CD4. 



Fig. 1 1 .6 Mycosis fongoYde - 
cytologie. 





Fig. 11.7 Mycosis fongoYde syringotrope. 



Fig. 1 1 .8 Mycosis fongoYde syringotrope. 
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Dans les MF pilotropes, les plaques sont depilees, avec un 
renforcement ostial de Terytheme (fig. 11.9 et 11.10). Les MF 
pilotropes peuvent egalement donner un aspect comedonien 
diffus, ou des kystes folliculaires. Histologiquement, on dis- 
tingue les MF pilotropes avec et sans mucinose folliculaire 
(fig. 11.11, 11.12 et 11.13). La mucinose folliculaire est bien 
visible sous la forme d'une dissociation des gaines follicu- 
laires par des amas alcianophiles (fig. 11.13). 




Fig. 1 1 .9 Mycosis fongoVde pilotrope - depilation du sourcil. 



On parle de MF transforme lorsque finfiltrat lymphocy- 
taire cutane est constitue de plages de cellules de grande taille, 
traduisant une plus grande agressivite (fig. 11.14). L'infiltrat est 
souvent plus dense dans le derme (fig. 1 1 . 1 5), et les lesions cli- 
niques sont des plaques tres infiltrees ou des tumeurs (fig. 11.16). 
L'epidermotropisme n'est pas toujours conserve. Lorsque les 
cellules tumorales expriment le CD30, le diagnostic differentiel 
principal est le lymphome anaplasique CD30+ cutane. 




Fig. 11.10 Mycosis fongo'fde pilotrope - plaque depilee. 




Fig. 11.11 Mycosis fongoVde pilotrope 
sans mucinose. 



Fig. 11.12 Mycosis fongoVde pilotrope 
avec mucinose. 



Fig. 11.13 Mycosis fongoVde pilotrope 
avec mucinose (coloration au bleu Alcian). 







Fig. 11.16 Mycosis fongoVde 
transforme - tumeur. 



Fig. 11.15 Mycosis fongoVde transforme. Fig. 11.14 Mycosis fongoVde 

transforme - grandes cellules. 
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Le MF pagetoYde (forme de Woringer-Kolopp) est 
une lesion unique, sur un membre. II s'agit d'une plaque 
bien limitee, erythematosquameuse, infiltree (fig. 11.17). 
L'infiltrat lymphocytaire tumoral est presque exclusive- 
ment intra-epidermique, avec un epidermotropisme tres 
marque et une hyperplasie epidermique reactionnelle 
(fig. 11.18 et 11.19). Les cellules sont le plus souvent 
CD8+ (fig. 11.20). 

On distingue egalement les formes granulomateuses, ou 
l'infiltrat dermique est riche en histiocytes et cellules geantes. 
Au maximum, le MF granulomateux realise un tableau de 
chalazodermie granulomateuse : infiltration cutanee des plis 
inguinaux ou axillaires avec relachement cutane progressif 
par perte du tissu elastique (elastophagie). 
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Fig. 11.17 Mycosis fongoYde pagetoYde - maladie de 
Woringer-Kolopp. 






Fig. 1 1 .20 Mycosis fongoYde pagetoYde - 
immunomarquage CD8. 



Fig. 11.18 Mycosis fongoYde Fig. 11.19 Mycosis fongoYde 

pagetoYde - epidermotropisme marque. pagetoYde - cellules sezaryformes. 



Syndrome de Sezary 

Le syndrome de Sezary est un lymphome T cutane epider- 
motrope, caracterise par une erythrodermie et la presence de 
cellules tumorales circulantes dans le sang. La peau est erythe- 
mateuse, infiltree, a gros plis, parfois oedemateuse (fig. 11.21). 
Elle est parfois pigmentee, souvent tres prurigineuse. 
L'infiltration cutanee est responsable d'un aspect de plis en 
drape dans le dos (fig. 1 1 .22). Histologiquement, l'aspect est tres 



proche du mycosis fongoYde. L'infiltrat lymphocytaire tumoral 
forme une bande sous-epidermique (fig. 1 1 .23), avec epidermo- 
tropisme et micro-abces de Pautrier (fig. 11.24). L'epiderme est 
parfois psoriasiforme (fig. 1 1 .25), parfois eczematiforme. Les 
cellules tumorales sont CD4+ (fig. 11.26). Comme dans le MF, 
le diagnostic est parfois difficile a affirmer histologiquement. 
La confrontation aux donnees du phenotypage lymphocytaire 
sanguin, a la clonalite sanguine et cutanee des lymphocytes T, 
et aux donnees cliniques est essentielle. 




DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 





Fig. 11.21 



Syndrome de Sezary - erythrodermie. 




Fig. 1 1 .22 Syndrome de Sezary. 






Fig. 1 1.24 Micro-abces de Pautrier. 




Fig. 11.25 Syndrome de Sezary psoriasiforme. 







Fig. 1 1 .26 Syndrome de Sezary - immunomarquage CD4. 
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LYMPHOPROLIFERATIONS CD30+ 

Les lymphoproliferations cutanees CD30+ sont un groupe de 
maladies allant de la papulose lymphomatoYde au lymphome 
cutane a grandes cellules anaplasiques CD30+. II existe entre 
ces poles des formes intermediates, dites borderline , diffi- 
ciles a classer. 

Papulose lymphomatoYde 

La papulose lymphomatoYde est caracteriseeparune eruption reci- 
divante de papules ou de nodules autoregressifs (fig. 1 1 .27). Son 
evolution est chronique. La papule erythemateuse initiale devient 



crouteuse, pustuleuse, ou necrotique, et regresse en laissant une 
cicatrice (fig. 1 1 .28 et 1 1 .29). L’histologie est tres variable, mais 
il s'agit toujours d’un infiltrat dermique relativement limite, for- 
mant la papule clinique (fig. 1 1 .30). L’infiltrat contient des grands 
lymphocytes anaplasiques, des petits lymphocytes reactionnels, 
des neutrophiles et eosinophiles (fig. 11.31). Les cellules ana- 
plasiques expriment le CD30 (fig. 11.32), sont CD4+ ou CD8+, 
et perdent souvent certains marqueurs T (CD2, CD3, CD5 ou 
CD7). Selon la proportion des cellules anaplasiques, leur phe- 
notype, et feventuelle angio-invasion associee, on distingue les 
papuloses lymphomato'ides de types A a E. Cette classification 
histologique n ? a pas d’incidence pronostique. 







Fig. 1 1 .31 Papulose lymphomatoYde - cellules anaplasiques. 
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Fig. 1 1.32 Papulose lymphomatoYde- immunomarquage CD30. 




DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 



Lymphome cutane a grandes cellules 
anaplasiques CD30+ 

Ce lymphome se traduit par un ou des nodules cutanes, par- 
fois ulceres (fig. 11.33). Les lesions sont souvent groupees 
sur un meme territoire, rarement disseminees. Elies ne sont 



pas toujours regressives, a la difference de la papulose lym- 
phomato'ide. Histologiquement, l'infiltrat tumoral lympho'ide 
est diffiis, dermique ou dermo-hypodermique (fig. 11.34). Les 
cellules sont anaplasiques ou pleomorphes (fig. 11.35). Elies 
expriment a plus de 75 % le CD30 (fig. 11.36), sont souvent 
CD4+, avec une perte de marqueur T. 
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AUTRES LYMPHOMES T CUTANES 

Lymphome T sous-cutane a type 
ae panniculite 

Ce lymphome realise des nouures, nodules sous-cutanes et pla- 
cards profonds infiltres, pas a moderement inflammatoires. II n’y 
a pas de signe epidermique en regard, notamment pas d’ulcera- 
tion. Les lesions predominent sur les membres, touchant par- 
fois le tronc (fig. 11.37). II peut s'associer un amaigrissement, 
une fievre et une asthenie, traduisant parfois un syndrome d’acti- 
vation macrophagique. II existe souvent un terrain auto-immun 
sous-jacent. Les lesions peuvent regresser spontanement, evo- 
luant par poussees au debut de la maladie avant de rester fixes. 

La biopsie profonde montre un infiltrat hypodermique, a pre- 
dominance lobulaire nette (fig. 1 1 .38). II n'y a pas d'atteinte der- 
mique. Les lymphocytes T tumoraux predominent, et peuvent 
etre accompagnes de quelques lymphocytes B et plasmocytes 
reactionnels, ainsi que d'histiocytes, avec des images de cyto- 
phagie. Typiquement, les lymphocytes tumoraux sont de taille 
moyenne, a noyau irregulier, et forment des anneaux (colliers de 
perles) autour des adipocytes (fig. 11.39). Ils sont CD3+ CD8+ 
Granzyme B+ avec une activite proliferative bien visible apres 
marquage Ki67 (fig. 11.40 et 11.41). II existe un clone cutane 
lymphocytaire T exprimant le TCR (T cell receptor) alpha-beta. 

Le diagnostic differentiel avec la panniculite lupique est 
parfois difficile, cliniquement et histologiquement. II existe 



des formes de passage entre panniculite lupique authentique 
et lymphome sous-cutane a type de panniculite chez certains 
patients. 




Fig. 1 1.37 Lymphome sous-cutane type panniculite. 




Fig. 1 1 .40 Lymphome sous-cutane - immunomarquage CD8. 



Fig. 1 1 .41 Lymphome sous-cutane - immunomarquage Ki67. 
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Lymphome/leucemie T de I'adulte 

C'est une lymphoproliferation maligne liee a l'infec- 
tion par le vims HTLV1 ( human T-lymphotropic virus). 
L’atteinte cutanee est la localisation extraganglionnaire 
la plus frequente. II existe des formes quiescentes, des 
formes chroniques, et des formes aigues, selon l'inten- 
site de la phase tumorale leucemique. Les atteintes cuta- 
nees sont variees : nodules, papules, macules et plaques 
proches du MF, nodules sous-cutanes, erythrodermie 
(fig. 11.42). Histologiquement, on observe la meme 
variete lesionnelle : infiltrat dermo-hypodermique plus ou 
moins dense (fig. 11.43), infiltrat en bande sous-epider- 
mique avec epidermotropisme. Les cellules tumorales sont 
petites, moyennes ou grandes (fig. 11.44). Leur phenotype 
est generalement CD3+ CD4+ avec expression du CD25 
(fig. 11.45 et 11.46). 



Fig, 1 1 .42 Lymphome T HTLV1 . 

(Coll. Pr Pierre Couppie.) 






Fig. 1 1 .43 Lymphome T HTLV1 . 




Fig. 1 1.45 Lymphome T HTLV1 - immunomarquage 
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Lymphome T angio-immunoblastique (LAI) 

Dans ce lymphome, les manifestations cutanees sont frequentes, 
parfois precessives de l'atteinte ganglionnaire. La presentation 
clinique est peu specifique, morbilliforme, maculopapuleuse, 
en plaques et parfois en nodules (fig. 1 1 .47). Un signe d'orienta- 
tion est la presence d'espaces reserves de peau saine bien limites 
au sein d’une eruption maculopapuleuse. Les lesions cutanees 
peuvent etre fluctuantes au debut de la maladie. L'infiltrat est 
dermique, plus ou moins dense, a renforcement perivasculaire 
(fig. 11.48). II contient des lymphocytes T atypiques de taille 
petite a moyenne, des lymphocytes B reactionnels, des his- 
tiocytes, plasmocytes et polynucleaires (fig. 1 1 .49). Les lym- 
phocytes T tumoraux sont CD4+ PD1+ CXCL13+ et Bcl6+ 
(fig. 11.50). La presence de quelques grands immunoblastes B 
positifs pour l’EBV est un argument supplementaire. 




Fig. 11.47 Lymphome angio-immunoblastique. 





Fig. 1 1 .49 LAI - infiltrat 
perivasculaire atypique. 



Fig. 1 1 .50 LAI - immunomarquage 
CXCL13. 



Fig. 11.48 Lymphome angio- 
immunoblastique (LAI). 



Lymphome T epidermotrope 
cytotoxique CD8+ agressir 

Ce lymphome est rare. II s'agit d’une eruption generalisee 
de plaques, nodules et tumeurs ulceres ou necrotiques, avec 
atteinte marquee de l'etat general (fig. 11.51 et 11.52). Les 
lymphocytes tumoraux sont de taille moyenne a grande, avec 
un epidermotropisme tres marque, en quantite variable dans 
le derme (fig. 11.53). Ils expriment le CD8 et les marqueurs 
cytotoxiques (fig. 1 1 .54). On peut noter des necroses keratino- 
cytaires, une spongiose, ou la formation de bulles. 

L'intensite de l’epidermotropisme et des degats epidermiques 
explique l’aspect clinique erosif, bulleux, ou ulcere des lesions. 




Fig. 1 1.51 Lymphome T CD8 
epidermotrope cytotoxique. 






Fig. 1 1 .54 Lymphome T epidermotrope 
cytotoxique - immunomarquage CD8. 



Fig. 1 1.52 Lymphome T CD8 
epidermotrope cytotoxique. 



Fig. 1 1 .53 Lymphome T CD8 
epidermotrope cytotoxique. 
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Lymphome T/NK de type nasal 

extraganglionnaire 

Ce lymphome peut toucher la peau. II est plus frequent 
en Asie et Amerique du Sud. La clinique est celle de 
nodules, de tumeurs, d'ulcerations ou d'infiltration sous- 
cutanee, souvent multiples, sur le tronc, le visage ou les 
membres (fig. 11.55). L'etat general est altere. Sur le plan 
histologique, il existe un infiltrat dermique ou dermo- 
hypodermique, frequemment angiocentrique et angio- 
destructeur (fig. 11.56). Les lymphocytes ont des noyaux 
irreguliers de taille moyenne a grande (fig. 11.57). Leur 
phenotype associe de maniere caracteristique une expres- 
sion du CD2 et du CD3 intracytoplasmique (fig. 11.58), 
sans autre marqueur T. Le CD56, marqueur NK, est souvent 
exprime, mais peut etre absent. Les cellules ont toujours un 
phenotype cytotoxique (fig. 11.59), et une expression des 
ARN et des proteines de l'EBV (fig. 11.60). 




ull -55 Lymphome T-NK de type nasal. 





Fig- 11-56 Lymphome T-NK. 



Fig- 1 1 -57 Lymphome T-NK - cytologie. 





Fig- 11-58 Lymphome T-NK - 
immunomarquage CD3. 



Fig. 11.59 Lymphome T-NK - 
immunomarquage Granzyme B. 



Fig. 1 1 .60 Lymphome T-NK - hybridation 
in situ EBER. 
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Autres lymphomes T cutanes 

Parmi les autres lymphomes T cutanes, on citera egalement 
les suivants. 

Les lymphomes T gamma-delta sont caracterises par la pro- 
liferation de lymphocytes T exprimant un recepteur T gamma- 

I delta, et non alpha-beta. Les lesions cutanees sont variees, 
faites de plaques, de nodules, d'ulcerations, souvent associes a 
un syndrome d'activation macrophagique. Les lesions histolo- 
giques peuvent toucher l'epiderme, le derme et l’hypoderme, 
avec un infiltrat de cellules T de taille moyenne, une possible 
angio-invasion, des histiocytes avec cytophagocytose. Les 
lymphocytes sont CD3+, souvent CD4 et CD8-, cytotoxiques, 
parfois CD56+. II n’y a pas d' implication de 1 ? EBV dans la 
lymphoproliferation. 

Les lymphoproliferations indolentes CD8 de l'oreille for- 
ment cliniquement un nodule unique a surface lisse sur le 
pavilion de l'oreille. Au microscope, il existe une proliferation 
lymphoide dermique, de cellules de taille moyenne, mono- 
morphes, de phenotype T CD8+, exprimant TIA1, mais pas 
les autres marqueurs de cytotoxicite. Les lymphocytes ont un 
recepteur T clonal alpha-beta, mais un niveau de prolifera- 
tion bas avec le Ki67. On a decrit des tumeurs similaires sur 
d'autres extremites (nez, pied). 

Le lymphome T pleomorphe CD4+ a petites et moyennes 
cellules est une entite provisoire dans la classification 



des lymphomes cutanes. II s'agit d'une tumeur isolee du 
visage ou du cou, plus rarement du tronc ou d'un membre. 
L'infiltrat dermique est fait de lymphocytes T pleomorphes 
petits a moyens, meles a des lymphocytes T CD8+ reac- 
tionnels, des lymphocytes B, plasmocytes, eosinophiles et 
macrophages. II existe un clone T. L'evolution est typique- 
ment favorable. 

Les lymphomes T peripheriques cutanes SAI (sans autre 
information) sont un groupe heterogene de lymphomes cuta- 
nes non classables dans les precedentes categories. 

LYMPHOMES B CUTANES 

Lymphome cutane 
ae la zone marginale 

Le lymphome cutane de la zone marginale est un lymphome 
B cutane de bas grade frequent. Les lesions sont des papules 
ou des nodules erythemateux, de taille variable, uniques ou 
plus souvent multiples (fig. 11.61 et 11.62). Elies siegent sur 
le tronc, les extremites, plus rarement sur la tete et le cou. 
Au microscope, il s'agit d'un infiltrat lymphoide dermique 
assez dense, d' architecture diffuse, en nodules ou en cou- 
lees, separe de l'epiderme par une grenz zone (fig. 11.63). 
L'infiltrat est fait de petites cellules B tumorales, de cytologie 
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Fig. 11.63 



Fig. 11.65 

kappa. 



DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 





Lymphome de la zone marginale. 



centrocyte-like , monocyto'ide ou plasmocyto'ide, melees de 
lymphocytes T reactionnels. Les cellules tumorales se dif- 
ferencient en plasmocytes en peripherie des plages tumo- 
rales (fig. 11.64). Elies colonisent, penetrent et dissocient 
des centres germinatifs reactionnels frequents au sein de 
l’infiltrat. Les cellules tumorales sont CD20+ et Bcl2+, sans 
expression du CD5, du CD 10 ni du Bcl6. Dans la differen- 
ciation plasmocytaire peripherique, on note une monotypie 
kappa ou lambda (fig. 11.65 et 11.66). 

Le diagnostic differentiel avec les hyperplasies lymphoides 
reactionnelles est parfois tres difficile, lorsque manquent la 
monotypie ou l'image d’ invasion nette des centres germinatifs. 
La clonalite B est un argument supplemental en faveur du 
lymphome. 




Fig. 1 1.64 Lymphome de la zone marginale - cellules 
plasmocyto'fdes et monocytoTdes. 
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Fig. 1 1 .66 Lymphome de la zone marginale - absence 
de plasmocytes lambda. 
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Fig. 1 1.67 Lymphome B centrofolliculaire (LBCF) cutane 
primitif. 



Fig. 1 1 .69 LBCF - extension interstitielle des lymphocytes 
tumoraux. 



Fig. 1 1 .70 LBCF - centrocytes et rares centroblastes. 



Lymphome B centrofolliculaire cutane 
primitif (LBCF) 

C'est un lymphome B de bas grade aussi frequent que 
le lymphome de la zone marginale. II se presente sous 
forme de plaque(s) induree(s), nodule(s) ou tumeur(s) 
erythemateuse(s), uniques (souvent) ou multiples, sur la tete 
et le cou (40 %), le tronc (40 %) ou les membres (fig. 1 1 .67). 
La proliferation lymphomateuse est dermique, ^architec- 
ture nodulaire (fig. 11.68), diffuse, ou nodulaire et diffuse. 
II existe souvent un aspect d’ infiltration reticulee du colla- 
gene, avec des artefacts d’ecrasement des lymphocytes tumo- 
raux (fig. 11.69). Les cellules tumorales ont une cytologie 
centrocytique ou centroblastique (fig. 11.70). Les centro- 
cytes peuvent etre petits ou grands. En immunohistochimie, 
les lymphocytes tumoraux sont CD20+ et Bcl6+. Le CD 10 
est rarement exprime. Les marqueurs de cellules follicu- 
laires dendritiques (CD21 ou CD23) mettent en evidence 
des centres germinatifs de grande taille, expansifs, en faveur 
de leur caractere tumoral et non reactionnel. Typiquement, 
les LBCF sont Bcl2 negatifs, a la difference des lymphomes 
centrofolliculaires ganglionnaires. La positivite du Bcl2 doit 
done faire eliminer un lymphome B centrofolliculaire secon- 
dairement cutane. 



Fig. 1 1 .68 LBCF - architecture nodulaire. 




DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 



Lymphome B diffus a grandes 
cellules «type jambe» 

C'est un lymphome B primitivement cutane caracterise par la 
proliferation de grandes cellules B centroblastiques et immu- 
noblastiques. II survient le plus souvent chez les patients 
ages, avec une atteinte preferentielle de la jambe, ay ant donne 
son nom au lymphome (fig. 11.71). Cependant, il peut tou- 
cher plus rarement le tronc, la tete et le cou, ou les membres 
superieurs (fig. 11.72). II s'agit de nodules tumoraux rouges 
a violaces, parfois coalescents ou ulceres. Histologiquement, 
la proliferation lymphomateuse est dermique ou dermo- 
hypodermique, diffuse, a grandes cellules rondes nucleolees, 
avec des mitoses (fig. 11.73 et 11.74). Par definition, les lym- 
phocytes expriment les marqueurs B, le Bcl2 et Muml. II n'y 
a pas de reseau de cellules folliculaires dendritiques avec le 
CD21 ou le CD23. Le taux de proliferation avec le Ki67 est 
eleve, proche de 100 %. 




Fig. 1 1.71 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe. 




Fig. 1 1 .72 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe - Fig. 1 1 .73 Lymphome B diffus a grandes cellules, type jambe. 
lesion du tronc. 





Lymphomes B diffus a grandes 
cellules cutanes , autre 

II existe de rares lymphomes B diffus a grandes cellules cuta- 
nes dont le phenotype n'est pas Bcl2+ et Muml+, ne rentrant 
done pas dans la definition du « type jambe ». Parmi ces lym- 
phomes, on isole le lymphome B diffus a grandes cellules 
EBV-induit du sujet age, caracterise par l'expression d'ARN 
et de proteines de l'EBV dans les cellules tumorales B. Les 
autres cas doivent etre rapportes comme lymphome B diffus a 
grandes cellules primitivement cutanes, SAI (sans autre infor- 
mation). II convient d'eliminer dans ces cas une localisation 
cutanee secondaire de lymphome B diffus a grandes cellules 
systemique. 



Fig. 1 1.74 Lymphome B diffus a grandes cellules, 
type jambe - cytologie. 
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Plasmocytome cutane 

Le plasmocytome cutane est rare. II se presente sous la 
forme d'un ou de multiples nodules erythemateux, dont la 
localisation preferentielle est sur les membres, mais pou- 
vant toucher l'ensemble du tegument (fig. 11.75). La pro- 



liferation tumorale est faite de plasmocytes, plus ou moins 
atypiques, organises en plages diffuses (fig. 11.76), avec 
une monotypie kappa ou lambda (fig. 11.77 et 11.78). II faut 
rechercher un myelome sous-jacent, qui n’est pas toujours 
present. 




Fig. 11.75 Plasmocytome 
cutane. 



Fig. 11.76 Plasmocytome. 



Fig. 11.77 Plasmocytome - 
immunomarquage kappa. 



Fig. 1 1 .78 Plasmocytome - 
immunomarquage lambda. 



Lymphome B intravasculaire 

Le lymphome B intravasculaire est exceptionnel. II atteint 
les sujets ages, avec des lesions cutanees evocatrices faites 
de plages erythemateuses telangiectasiques pas ou peu 
infiltrees (fig. 11.79). Les atteintes neurologiques ou pul- 
monaires associees sont frequentes. La biopsie doit etre 
profonde, emportant l’hypoderme. Les cellules tumorales 
sont visibles dans les vaisseaux capillaires dilates, parfois 
thromboses, dans le derme (fig. 11.80) ou parfois seule- 
ment dans l'hypoderme (fig. 11.81). Elies sont de grande 
taille, nucleolees, et expriment le CD20 (fig. 11.82). Tres 
exceptionnellement, des formes intravasculaires de lym- 
phome T ont ete rapportees. 

La clinique est ici facilement expliquee par l'aspect histo- 
logique. Les telangiectasies sont liees a la proliferation intra- 
vasculaire, associee a une dilatation et a des occlusions 
vasculaires. 



Fig. 1 1 .79 Lymphome B intravasculaire - telangiectasies 
en plaques. 

(Coll. Pr Marie-Aleth Richard.) 





Fig. 11.80 Lymphome B 
intravasculaire - derme. 




Fig. 11.81 Lymphome B 
intravasculaire - hypoderme. 



Fig. 1 1 .82 Lymphome B 
intravasculaire - immunomarquage CD20. 
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HEMOPATHIES MYELOIDES 



TUMEUR/LEUCEMIE A CELLULES 
DENDRITIQUES PLASMOCYTOTDES 
BLASTIQUES 

II s'agit d’une proliferation maligne de cellules plasmocytoi'des 
dendritiques, qui sont d’origine myeloide. Dans cette maladie, les 
lesions cutanees peuvent etre d’abord solitaires puis devenir mul- 
tiples et disseminees (fig. 11.83). Ce sont des nodules violaces, 
ecchymotiques, pouvant confluer en plaque. Lors du diagnostic, 
il peut exister une atteinte uniquement cutanee, ou des atteintes 
ganglionnaires, medullaires ou sanguines associees. L’infiltrat 
tumoral est dermique ou dermo-hypodermique, dififus et dense, 
ou en amas perivasculaires moins denses, selon le degre d'infil- 
tration et d'epaisseur clinique de la lesion. Les cellules tumorales 
sont de taille moyenne, a noyau ovalaire, avec un ou plusieurs 
petits nucleoles (fig. 11.84). La chromatine est fine, d’aspect 
blastique. L’infiltrat reactionnel est modeste, fait de lymphocytes 
T. Les cellules tumorales sont CD4+ et CD56+, sans expression 
du CD3 (fig. 11.85, 11.86 et 11.87). Les marqueurs plus speci- 
fiques de la dififerenciation plasmocytoi'de dendritique, CD 123, 
CD303 et TCL1 sont exprimes. Le CD34 est negatif. 




Fig. 1 1 .83 Leucemie a cellules plasmocytoi'des 
dendritiques blastiques. 




Fig. 1 1 .84 Leucemie a cellules plasmocytoi'des 
dendritiques blastiques. 




Fig. 1 1 .85 Leucemie a CPD blastiques - CD3. 





Fig. 1 1 .86 Leucemie a CPD blastiques - CD4. 



Fig. 1 1 .87 Leucemie a CPD blastiques - CD56. 
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LEUKAEMIA CUTIS 

On regroupe sous ce terme les localisations cutanees secon- 
daires dans le cadre de syndromes myeloproliferatifs aigus 
blastiques (leucemies myeloides aigues). La classification des 
leucemies aigues myeloides a evolue d'une classification cyto- 
logique (LAMO a 7) a une classification actuelle fondee sur 
les anomalies genetiques de la leucemie, la maturation et la 
differentiation des cellules tumorales. Les atteintes cutanees 
surviennent surtout dans les anciennes LAM4 et LAM5 (leu- 
cemie myelomonocytaire, leucemie monocytique/monoblas- 
tique). Elies sont plus rares dans les leucemies moins matures. 

Les lesions cliniques sont des nodules infiltres, souvent 
dissemines, erythemateux ou brunatres (fig. 11.88). Les loca- 
lisations muqueuses sont possibles, parfois isolees (atteinte gin- 
givale). Au microscope, l'aspect est variable. II peut s'agir d’une 
infiltration diffuse, dermo-hypodermique (fig. 11.89), ou inters- 
titielle et perivasculaire. Les cellules ont un aspect blastique, 
avec une chromatine fine, et des petits nucleoles (fig. 11.90). 
Les mitoses sont nombreuses. Parfois, l'aspect est moins mono- 
morphe, avec des signes de maturation allant jusqu'aux neutro- 
philes. II est tres difficile de typer la leucemie myeloide aigue 
d'apres l'aspect cytologique sur les lesions cutanees. Les cel- 
lules tumorales expriment les marqueurs de lignee myelocy- 
taire (CD 13, CD33, myeloperoxydase) ou monocytaire (CD4, 
CD14, CD15, CD68, CD163). Les marqueurs blastiques mye- 
loi'des CD34, CD56 ou CD117 sont parfois exprimes. 




Fig, 1 1 ,89 Leukaemia cutis. 



LEUCEMIES MYE LOMONOC YTAI RES 
CHRONIQUES (LMMC) ET SYNDROMES 
MYELODYSPLASIQUES 

Les patients peuvent developper des lesions cutanees speci- 
fiques, ne traduisant pas la transformation en leucemie aigue. 
Le diagnostic clinique et histologique de ces localisations de 




Fig, 1 1 ,88 Leukaemia cutis - papules. 




Fig. 1 1 .90 Leukaemia cutis - cellules blastiques. 



LMMC et syndromes myelodysplasiques est parfois difficile. 
Les cellules tumorales de l'infiltrat cutane ont les caracteris- 
tiques morphologiques, phenotypiques et cytogenetiques des 
cellules clonales medullaires. Elies n'ont pas la cytologie ni le 
phenotype de blastes myeloides. 
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HISTIOCYTOSES 

HISTIOCYTOSES LANGERHANSIENNES 

Les histiocytoses langerhansiennes sont liees a la proli- 
feration et a l'accumulation d’histiocytes langerhansiens, 
dans divers tissus, et notamment la peau. Selon Page d'ap- 
parition, les organes touches et le caractere evolutif des 
lesions, on distinguait au sein des histiocytoses langerhan- 
siennes les formes aigues de Letterer-Siwe (atteinte cuta- 
nee diffuse et possibles atteintes osseuses, ganglionnaires, 
spleniques, hypophysaires, pulmonaires), le granulome 
eosinophile osseux, la forme de Hand-Schuller-Christian 
(atteinte osseuse cranienne, atteinte hypophysaire, exophtal- 
mie ± atteinte cutanee) et la forme autoregressive neonatale 
de Hashimoto-Pritzker. Dans toutes ces formes, les lesions 
cutanees sont des papules infiltrees, crouteuses, souvent pur- 
puriques, touchant le tronc, le cou, le cuir chevelu et les plis 
(fig. 11.91 et 11.92). Plus rarement, les lesions sont vesicu- 
leuses, nodulaires, ulcerees ou necrotiques. Au microscope, 
il existe un infiltrat principalement histiocytaire, sous-epi- 
dermique et parfois epidermotrope (fig. 11.93). II est fait 
d’histiocytes langerhansiens, au noyau reniforme, au cyto- 
plasme eosinophile relativement abondant, meles de petits 



lymphocytes et d’eosinophiles (fig. 11.94). Les cellules sont 
CD la + PS 100+ CD68- (fig. 11.95). II existe une extrava- 
sation de globules rouges responsable du purpura visible 
cliniquement. 




Fig, 1 1,91 Histiocytose langerhansienne - cuir chevelu. 





Fig. 11.94 Histiocytes langerhansiens. 




Fig. 1 1.95 Histiocytose langerhansienne - 
immunomarquage CDIa. 




213 






DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



HISTIOCYTOSES NON 
LANGERHANSIENNES 

C'est un groupe d'affections variees, ayant pour caracteristique 
commune la proliferation d'histiocytes n'ayant pas un pheno- 
type langerhansien, exprimant le CD68 mais pas le CD la. 

Xanthogranulome 

Le xanthogranulome est l'histiocytose non langerhansienne 
la plus frequente. II survient surtout chez le nourrisson et 
le jeune enfant (fig. 11.96), mais peut se voir chez l'adulte 
(fig. 11.97). II s'agit d’une papule ou d'un nodule de consis- 
tance non dure, de couleur jaune, orange ou brune. Les xan- 
thogranulomes sont plus souvent uniques que multiples. 
Ils siegent sur le visage, le cou, le tronc et la racine des 
membres. II peut exister des localisations extracutanees 




Fig. 11.96 Xanthogranulome juvenile. 




Fig. 11.98 Xanthogranulome. 



oculaires ou viscerales (surtout dans les formes multiples). 
Histologiquement, il s'agit d'un infiltrat dermique reali- 
sant un nodule assez bien limite (fig. 11.98). II est consti- 
tue d'histiocytes mononuclees, d'histiocytes plurinuclees 
xanthomises avec une couronne cytoplasmique de vacuoles 
lipidiques (cellules de Touton), de lymphocytes et d'eosino- 
philes (fig. 11.99). 



Correlation anatomoclinique 



La presence de cellules xanthomisees (cellules spumeuses, 
cellules de Touton) traduisant une accumulation de lipides 
cytoplasmiques explique le caractere jaunatre clinique des 
lesions. 




Fig. 1 1.97 Xanthogranulome de l'adulte. 




Fig. 1 1 .99 Xanthogranulome - cellules de Touton. 
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Reticulo-histiocytose multicentrique 

C'est une affection rare, qui associe des lesions papulonodu- 
laires rougeatres, lisses, molles, siegeant avec predilection sur 
le dos des doigts et les zones juxta-articulaires (fig. 11.100 et 
11.101), une possible atteinte muqueuse et une polyarthrite 
destructrice seronegative. II peut exister des signes syste- 
miques : fievre, amaigrissement, atteinte pleuropulmonaire et 



pericardique, splenomegalie. Histologiquement, le derme est 
le siege d'un infiltrat histiocytaire predominant (fig. 11.102), 
avec de volumineux histiocytes uni- ou plurinuclees, au cyto- 
plasme en verre depoli, non xanthomise (fig. 11.103). Ils sont 
meles a des lymphocytes et des polynucleaires. Lorsque Ton 
a cet aspect au niveau d'une lesion papuleuse unique, on parle 
de reticulohistiocytome. 




Fig. 11.100 Reticulohis- 
tiocytose multicentrique - 
papules digitales. 



Fig. 11.101 Reticulohistio- Fig. 11.102 Reticulohistiocytose Fig. 11.103 Reticulohistio- 
cytose multicentrique. multicentrique. cytose multicentrique - 

cytoplasme en verre depoli. 



Xanthoma disseminatum 

Ce syndrome rare associe des lesions cutanees, des xanthomes 
muqueux du tractus respiratoire haut, un diabete insipide et 
une absence d'hyperlipemie. Les lesions cutanees sont syme- 
triques, localisees au niveau des grands plis, du pourtour buc- 
cal et orbitaire (fig. 11.104 et 11.105). Ce sont des papules 
fermes, brunes, de petite taille, parfois coalescentes. Le derme 
est le siege d'un infiltrat histiocytaire predominant, parfois 
xanthomise (fig. 11.106 et 11.107), parfois plus interstitiel sur 
fond fibreux (fig. 1 1 .108). 




Fig. 11.104 Xanthoma disseminatum. 




Fig. 11.105 Xanthoma 
disseminatum - atteinte 
axillaire. 



Fig. 11.106 Xanthoma 
disseminatum. 



Fig. 11.107 Xanthoma dis- 
seminatum - infiltrat xantho- 
granulomateux. 



Fig. 11.108 Xanthoma 
disseminatum - infiltrat plus 
interstitiel. 
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Autres affections du groupe 
des xanthogranulomes 

On rattache egalement au groupe des xanthogranulomes des 
affections caracterisees par une proliferation dermique his- 
tiocytaire et des lesions diffuses du tegument : l'histiocytome 
eruptif generalise est caracterise par l’absence de xanthomisa- 
tion et la regression spontanee des lesions, chez l’adulte. On 
en rapproche l’histiocytose cephalique benigne de l'enfant. 
L'histiocytose nodulaire progressive est caracterisee par l'ab- 
sence de xanthomisation, une cytologie histiocytaire plus fusi- 
forme, et une accumulation non spontanement regressive des 
lesions cutanees. Dans tous les cas, la correlation anatomocli- 
nique et radiologique est absolument necessaire pour pouvoir 
classer au mieux la maladie, et evaluer son potentiel evolutif 
(atteinte articulaire, hypophysaire, etc.). 



Histiocytose sinusale 
de Rosai-Dorfman 

C'est une affection benigne de l’adulte jeune pouvant tou- 
cher les ganglions et la peau. Les lesions sont des nodules 
et papules rouge-brun, sans topographie de predilection 
(fig. 11.109). Histologiquement, l'infiltrat est diffus, dermo- 
hypodermique, histiocytaire et riche en lymphocytes et plas- 
mocytes reactionnels (fig. 11.110). Les histiocytes ont un 
cytoplasme etendu, eosinophile pale, avec des images d'em- 
peripolese (lymphocytes inclus au sein du cytoplasme des 
histiocytes) (fig. 11.111). Le phenotype des histiocytes est 
caracteristique, CD68+ et PS 100+ sans expression du CD la 
(fig. 11.112). 
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Xanthogranulome necrobiotique 

C'est une proliferation histiocytaire presque toujours secon- 
daire a la presence d’une immunoglobuline monoclonale, 
qu'elle soit benigne ( monoclonal gammapathy of undeter- 
mined signifiance [MGUS]) ou maligne (myelome, maladie 
de Waldenstrom). Cliniquement, il s'agit de plaques erythe- 
mateuses evoluant vers une infiltration jaunatre, localisees 
en zone peri-oculaire (fig. 11.113) ou en dehors du visage 
(fig. 11.114). Histologiquement, l’infiltrat est dermique, diffus, 
xanthogranulomateux (compose d'histiocytes parfois xantho- 
mises, uni- et multinuclees, et de lymphocytes) (fig. 11.115). 

Au depart, les remaniements necrobiotiques sont peu impor- 
tants et le diagnostic differentiel avec un xanthogranulome 
ou un xanthoma disseminatum est difficile. Avec 1’evolution Fig, 11,113 Xanthogranulome necrobiotique. 
de la lesion apparait une necrobiose du collagene (fig. 11.116 
et 11.117). Le diagnostic differentiel histologique est alors la 
necrobiose lipoidique. 






Fig. 11.116 Xanthogranulome necrobiotique - necrobiose du 
collagene. 



Fig. 11.117 Xanthogranulome necrobiotique - necrobiose du 
collagene. 
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MASTOCYTOSES 

Les mastocytoses sont caracterisees par l'infiltration anorma- 
lement abondante des tissus par des mastocytes. II s'agit d’un 
groupe heterogene de situations en fonction de l'age de surve- 
nue, des organes atteints (peau seulement ou systemique) et 
de revolution. 

URTICAIRE PIGMENTAIRE 

La manifestation cutanee de mastocytose la plus frequente 
est l’urticaire pigmentaire. II s'agit d'une eruption de macules 
et papules erythemateuses a brunes, monomorphes, evoluant 
vers la pigmentation (fig. 11.118). Le frottement de la lesion 
induit une turgescence, un erytheme et un prurit local ; ce phe- 
nomene est appele signe de Darier (fig. 11.119). Au micro- 
scope, on voit un infiltrat dermique superficiel peu abondant, 
localise (fig. 11.120). L'infiltrat est riche en mastocytes, par- 
fois arrondis, parfois fusiformes, meles de lymphocytes reac- 
tionnels et d'eosinophiles (fig. 11.121). Parfois, l'infiltrat est 
peu dense, mais on peut voir une pigmentation melanique des 
keratinocytes basaux qui invite a rechercher une infiltration 



mastocytaire (fig. 11.122). On s'aide souvent d'une coloration 
de Giemsa, ou au bleu de toluidine, voire d'un immunomar- 
quage CD 117 pour confirmer le diagnostic. 




Fig. 11.118 Urticaire pigmentaire. 





Fig. 11.120 Urticaire pigmentaire. 





Fig. 1 1.121 Urticaire pigmentaire - mastocytes et lymphocytes. Fig. 1 1.122 Urticaire pigmentaire - epiderme pigmente. 
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MASTOCYTOSE TELANGIECTASIQUE 

Chez l’adulte, la mastocytose telangiectasique (ou telangiecta- 
sia eruptiva macularis perstans) est caracterisee par des macules 
telangiectasiques, peu pigmentees, fixes, sans signe de Darier 
(fig. 11.123). Histologiquement, l’infiltrat mastocytaire est peu 
visible en coloration standard, ou on observe seulement des capil- 
laires dilates (fig. 11.124). On s'aide alors d'un immunomarquage 
CD1 17 qui met en evidence un exces de mastocytes par unite vas- 
culaire, et dans le derme papillaire (fig. 11.125). II riy a pas de 
seuil minimal consensuel concemant le nombre de mastocytes 
par unite vasculaire pour porter un diagnostic histologique de 
mastocytose. 




Fig. 1 1 . 1 23 Mastocytose telangiectasique. 




Fig. 1 1 . 1 24 Mastocytose telangiectasique. 



Fig. 1 1 . 1 25 Mastocytose telangiectasique - CD1 1 7. 



MASTOCYTOME 

Le mastocytome, ou mastocytose nodulaire, se ren- 
contre presque exclusivement chez le jeune enfant. II 
s’agit d'une lesion nodulaire generalement unique chez le 



nouveau-ne et multiple chez le nourrisson, jaune-chamois 
(fig. 11.126). Le frottement declenche un signe de Darier 
(fig. 11.127), voire un decollement bulleux de l'epiderme 




Fig. 1 1 . 1 26 Mastocytome. 



Fig. 1 1.127 Mastocytome avec signe de Darier. 
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Fig, 1 1 , 1 28 Mastocytome bulleux. Fig, 1 1 , 1 29 Mastocytome. 




Fig. 11.130 Mastocytes. 



(fig. 11.128). L'infiltration cellulaire dermique est dense, 
monotone, faite de mastocytes cuboides ou polyedriques, 
a noyau arrondi et cytoplasme eosinophile (fig. 11.129 et 
11.130). La coloration par le Giemsa ou le bleu de tolui- 
dine revele des granulations intracytoplasmiques meta- 
chromatiques (fig. 11.131). 

La mastocytose en plaque (ou xanthelasmoidea) est une 
variante clinique chez le nourrisson, ou la lesion est une 
plaque ovalaire de 1 a 5 cm, jaune-chamois, peu saillante. 




Fig. 1 1.131 Granulations metachromatiques (coloration 
au bleu de toluidine). 



Dans les leucemies a mastocytes , l'infiltration cutanee 
ressemble cliniquement aux lesions de leukaemia cutis. Les 
cellules de l'infiltrat dermique sont des mastocytes aux aty- 
pies nucleaires marquees. Le contexte clinique et l'immu- 
nophenotypage des cellules sont necessaries pour faire le 
diagnostic. 
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DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 



DERMATOSES NEUTROPHILIQUES 

PUSTULOSES AMICROBIENNES 
A NEUTROPHILES 

Pustulose sous-cornee 
de Sneddon-Wilkinson 

La lesion elementaire est d’emblee pustuleuse. II s'agit d’une 
pustule assez grosse (jusqu’a 1 cm de diametre), flasque, 
remplie d'un liquide louche. II peut exister un hypopion 
(niveau horizontal au sein de la pustule entre les neutro- 
philes alteres (liquide louche) et la serosite (liquide trans- 
parent) (fig. 11.132). Les elements sechent et evoluent vers 



une croute. Ils sont disposes en placards festonnes, a bords 
serpigineux, sur le tronc et dans les plis (fig. 11.133). L’etat 
general est conserve. Au microscope, la pustule est unilo- 
culaire, sous-cornee, contenant des neutrophiles, quelques 
eosinophiles (fig. 11.134), avec quelques rares keratinocytes 
acantholytiques en bordure dans les lesions plus anciennes 
(fig. 11.135). L’immunofluorescence directe est typiquement 
negative. 

Lorsqu'il existe un aspect de pustule sous-cornee et des 
depots d'lgA intra-epidermiques en reside du haut de l'epi- 
derme, on parle de pustulose intra-epidermique a IgA. Le 
pemphigus a IgA comporte des depots d’lgA sur toute la hau- 
teur de l’epiderme, et une histologie de spongiose a neutro- 
philes plus que de veritables pustules sous-comees. 






Fig. 1 1 .1 34 Pustulose sous-cornee - pustule uniloculaire. 




Fig. 1 1.135 Pustulose sous-cornee - rares keratinocytes 
acantholytiques. 
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Pustuloses palmoplantaires 

C'est une situation clinicopathologique ou il est souvent diffi- 
cile d'etablir un diagnostic plus precis que celui de «pustulose 
palmoplantaire». La clinique est celle de pustules en placards 
acraux evoluant vers la desquamation (acropustulose) ou de 
placards erythemateux palmoplantaires avec semis de pus- 
tules jaunatres (fig. 11.136). Les pustules sont plus blanches 
en debut devolution (fig. 11.137) et evoluent vers un aspect 
come, qui donne au maximum l'aspect en clous de tapissier 
de farthrite reactionnelle (ex-syndrome de Fiessinger-Leroy- 
Reiter). Histologiquement, on distingue classiquement les pus- 
tules multiloculaires spongiformes (fig. 11.138 et 11.139) et les 
pustules uniloculaires (fig. 11.140). En pratique, cette distinc- 
tion est peu utile, et on a de plus en plus tendance a considerer 
l’ensemble des pustuloses palmoplantaires comme des manifes- 
tations de psoriasis pustuleux localise, survenant parfois dans 
le cadre de syndromes generaux comme le SAPHO (synovite, 
acne, pustulose palmoplantaire, hyperostose et osteite). 




Fig. 11.137 Pustules plantaires. 




Fig. 1 1.139 Pustule multiloculaire spongiforme. 



Pustulose erosive du cuir chevelu 

Cette pustulose survient chez les sujets ages, suite a un trauma- 
tisme ou au traitement de keratoses actiniques. Elies forment 
des placards pustuleux et erosifs avec possible alopecie cica- 
tricielle sequellaire. 




Fig. 11.136 Pustulose plantaire. 




Fig. 1 1.138 Psoriasis pustuleux plantaire. 




Fig. 11.140 Pustule uniloculaire. 



La pustulose erosive de jambe est consideree comme un 
analogue de la pustulose erosive du cuir chevelu. Elle rea- 
lise des plaques erosives symetriques sur la face anterieure 
des jambes, bordees de pustules. Elle survient sur un terrain 
d'insuffisance veineuse, et sa physiopathologie reste myste- 
rieuse. Dans les deux cas, fhistologie montre des pustules fol- 
liculaires et surtout non folliculaires spongiformes. L'aspect 
histologique de ces pustuloses erosives est voisin de celui du 
pyoderma gangrenosum superficiel. 






DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 



SYNDROME DE SWEET 

La dermatose aigue febrile neutrophilique, ou syndrome de 
Sweet, consiste cliniquement en des papules et plaques erythe- 
mateuses, oedemateuses, tres bien limitees, a extension cen- 
trifuge, avec depression centrale (fig. 11.141). Celles-ci sont 
douloureuses, et surviennent rapidement, dans un contexte de 
fievre marquee, d’arthralgies et d'asthenie. La topographie des 
lesions interesse le visage et la nuque, le dos des mains et 
des avant-bras (fig. 11.142), la racine des membres superieurs 
et le haut du dos (fig. 11.143). II existe histologiquement un 
infiltrat dermique neutrophilique abondant, avec un oedeme 
typiquement marque du derme superficiel (fig. 11.144), par- 




Fig. 11.141 Syndrome de Sweet - 
plaques erythemato-oedemateuses. 




Fig. 1 1 . 1 42 Syndrome de Sweet - dos des mains. 




fois absent (fig. 11.145). II peut exister de la leucocytoclasie, 
mais il n'y a pas de vascularite (fig. 11.146). L'aspect clinique 
oedemateux ou plus deprime cliniquement est directement lie 
au degre d'oedeme du derme superficiel. L'absence de vascu- 
larite explique l'absence de purpura. 

La dermatose neutrophilique du dos des mains est une 
variante de dermatose neutrophilique proche du syndrome de 
Sweet, caracterisee par une topographie elective aux mains, 
une tendance a l'ulceration des lesions, une atteinte vasculaire 
plus marquee et moins d'oedeme. Elle peut etre difficile a dif- 
ferencier histologiquement d'une vascularite leucocytocla- 
sique, et la confrontation anatomoclinique est ici essentielle. 




Fig. 1 1 . 1 44 Syndrome de Sweet - oedeme. 




Fig. 1 1 . 1 45 Syndrome de Sweet. 




Fig. 1 1 . 1 43 Syndrome de Sweet. 



Fig. 1 1 . 1 46 Syndrome de Sweet - neutrophiles. 





DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



PYODERMA GANGRENOSUM (PG) 

C'est la forme ulcerative des dermatoses neutrophiliques, pou- 
vant, comme les autres dermatoses neutrophiliques, reveler une 
maladie generate. La forme clinique classique est l’ulceration 
phagedenique. II s'agit au debut d’un nodule inflammatoire 
douloureux ou d'une grosse pustule, qui s’ulcere et s'etend de 
maniere centrifuge. L’ulceration est limitee par un bourrelet 
creuse de clapiers pustuleux (fig. 11.147). Les ulcerations mul- 
tiples sur une meme zone donnent un aspect en pomme d'ar- 
rosoir (fig. 11.148). L'ulceration est parfois plus superficielle, 
moins evocatrice du diagnostic lorsqu'on ne voit pas de pustule 
(fig. 11.149). II existe des formes bulleuses ou plus pustuleuses 



(PG superficiel bulleux/pustuleux). L’aspect histologique 
depend du site de la biopsie et du stade evolutif de la lesion (pus- 
tule, bulle, ulceration profonde bourgeonnante, bordure puru- 
lente). Dans les formes pustuleuses superficielles, la presence 
de tres grandes pustules a neutrophiles intra-epidermiques, uni- 
loculaires, est evocatrice (fig. 11.150). En bordure des formes 
ulcerees profondes, on voit un infiltrat diffus dermique de neu- 
trophiles, parfois alteres (pus) (fig. 11.151 et 11.1 52). II est decrit 
des formes granulomateuses, ou on voit des granulomes histio- 
cytaires accompagnant les neutrophiles. L’histologie cutanee est 
dans le PG un element d'orientation, mais n'est pas l'examen de 
choix pour eliminer les diagnostics differentiels infectieux. 




Fig, 11,147 Pyoderma 
gangrenosum. 




Fig. 1 1.148 Pyoderma gangrenosum - 
ulcerations en pomme d'arrosoir. 
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Fig. 1 1 . 1 49 Pyoderma gangrenosum - 
ulcerations superficielles. 






Fig. 11.150 Pyoderma gangrenosum 
superficiel. 



Fig. 11.151 Pyoderma gangrenosum - 
bordure purulente. 



Fig. 1 1.152 Pyoderma gangrenosum - 
plages neutrophiliques. 







DERMATOSES PAR INFILTRATS CELLULAIRES LYMPHO- MONO-MYELOCYTAIRES 



DERMATOSES EOSINOPHILIQUES 

SYNDROME DE WELLS (CELLULITE 
A EOSINOPHILES) 

L’affection debute de maniere aigue. L'eruption est precedee 
par une sensation de chaleur locale ou de prurit, sans signes 
generaux. II s'agit de placards urticariens superficiels poly- 
cycliques (fig. 11.153), ou de dermo-hypodermites inflam- 
matoires (fig. 11.154), simulant un erysipele. Les lesions 
s'etendent en surface avec un centre devenant moins inflam- 
matoire, affaisse, prenant une coloration bleutee ou grisatre, 




Fig. 1 1 . 1 53 Syndrome de Wells. 




devenant discretement sclereux. Les lesions disparaissent 
sans laisser de cicatrice en quelques semaines, et peuvent evo- 
luer par poussees. L’histologie permet le diagnostic. II existe 
un infiltrat dermique riche en eosinophiles, sur fond oedema- 
teux, sans vascularite (fig. 11.155). L’infiltrat presque exclu- 
sivement eosinophilique s'accompagne d’images de necrose 
en flammeche (fig. 11.156). II s'agit de trainees interstitielles 
basophiles et eosinophiles constitutes de debris cellulaires, 
entourant des fibres de collagene non alterees. L'image en 
flammeche n'est pas specifique du syndrome de Wells. Elle 
peut se voir dans toutes les dermatoses riches en eosinophiles 
(notamment les reactions a piqure d'insecte). 




Fig. 1 1 . 1 54 Syndrome de Wells - erytheme et oedeme 
en nappes. 




Fig. 1 1 . 1 55 Syndrome de Wells - eosinophiles. 



Fig. 1 1 . 1 56 Syndrome de Wells - image en flammeche. 






DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



PUSTULOSES A EOSINOPHILES 

II s'agit d ? un groupe d'affections caracterisees par des papulo- 
pustules a predominance folliculaire contenant de nombreux 
eosinophiles, un contenu sterile, une eosinophilie sanguine et 
une elevation des IgE. On integre dans le cadre des pustuloses 
a eosinophiles la folliculite d'Ofuji, les pustuloses acrales 
infantiles, l'erytheme toxique du nouveau-ne, et la folliculite 
a eosinophiles du patient VIH-positif. La lesion elementaire 
est une papule rouge prurigineuse, pas toujours pustuleuse. 



Les papules sont groupees en placards, parfois crouteuses. 
Le visage est classiquement atteint dans la forme liee au VIH 
(fig. 11.157), les zones seborrheiques dans la forme decrite 
par Ofuji. Le cuir chevelu, le thorax, l'abdomen et les regions 
palmoplantaires peuvent etre atteints. Au microscope, la 
lesion debute dans l'infundibulum pilaire, qui devient spon- 
giotique, vesiculeux, puis s'enrichit en eosinophiles, neutro- 
philes et lymphocytes (fig. 11.158). L'infiltrat polymorphe est 
present dans le derme perifolliculaire, et peut gagner la glande 
sebacee et les glandes sudorales (fig. 11.159). 




Fig. 11.157 Folliculite a 
eosinophiles du VIH. 



Fig. 11.158 Folliculite a 
eosinophiles. 



Fig. 11.159 Folliculite a 
eosinophiles - atteinte perifolliculaire. 





SYNDROMES HYPEREOSINOPHILIQUES 

Les signes cutanes sont frequents, mais varies et peu speci- 
fiques : lesions maculopapuleuses erythemateuses et pru- 
rigineuses, urticaire, nodules prurigineux excories, lesions 
vesiculobulleuses, ulcerations muqueuses, etc. L'histologie 
cutanee est elle aussi peu specifique. Elle peut montrer des 
remaniements eczematiformes ou psoriasiformes epider- 
miques, avec un infiltrat perivasculaire de lymphocytes, d'eo- 
sinophiles et de neutrophiles. La confrontation aux donnees 
biologiques et aux atteintes extracutanees est ici primordiale. 



GRANULOMES CUTANES NON INFECTIEUX 

Un granulome est defini comme une lesion inflammatoire 
reactionnelle chronique constitute de cellules mononucleees 
(histiocytes et lymphocytes), et inconstamment de polynu- 
cleaires. On etudie dans le granulome la morphologie des 
histiocytes, la presence de cellules geantes plurinucleees, 
de necrose ou de fibrose. Les granulomes infectieux dont 
l'antigene est clairement identifie sont traites au chapitre 3. 



Les granulomes cutanes non infectieux sont principalement 
les granulomes a corps etrangers, les granulomes sarcoido- 
siques et les granulomes palissadiques. 

GRANULOMES A CORPS ETRANGERS 

Certains corps etrangers ont un effet irritant primaire et s'ac- 
compagnent toujours d'une reaction granulomateuse : echardes 
de bois, epine de cactus, piquant d’oursin, fils de suture non 
resorbables, structures cristallines minerales (pierre, verre, gra- 
phite), debris de caoutchouc, rostre d'insecte, etc. Cliniquement, 
il s'agit d'un papulonodule inflammatoire au site de l'introduc- 
tion du corps etranger (fig. 11.160). II peut exister une ulce- 
ration et une suppuration, en cas de surinfection bacterienne. 
Histologiquement, on observe le corps etranger, parfois au 
sein d'un tissu fibreux, entoure d'un granulome inflammatoire 
compose de macrophages mononuclees et de cellules geantes 
plurinucleees de type resorptif (fig. 11.161). Ces cellules geantes 
ont des noyaux repartis irregulierement au sein d'un volumineux 
cytoplasme (fig. 11.162). En phase aigue, ou en cas de surin- 
fection bacterienne, le corps etranger est entoure d'une plage 
neutrophilique. 




Fig. 1 1 .1 60 Granulome sur corps 
etranger (epine de cactus). 




Fig. 11.161 Corps etranger mineral. 



Fig. 1 1 . 1 62 Corps etranger - 
cellule geante resorptive et fibrose. 
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Siliconome, paraffinome 

L'injection d’huiles minerales (paraffine ou silicone), acciden- 
telle, volontaire ou therapeutique, dans le tissu conjonctif der- 
mique peut evoluer vers la constitution de plaques sclereuses 
retractiles, souvent ulcerees et douloureuses (fig. 11.163), 
ou la constitution de pseudotumeurs inflammatoires lorsque 
l’injection est plus profonde (seins, fesses) (fig. 11.164). 




Fig, 1 1 .1 63 Siliconome - plaque sclereuse ulceree. 

(Coll. Dr C. Michel) 




Fig. 1 1 .1 65 Paraffinome - grandes vacuoles de faille variable. 



Au microscope, on observe des vacuoles optiquement 
vides de taille variable, plus grandes et irregulieres pour 
la paraffine (fig. 11.165) que pour le silicone (fig. 11.166). 
La reaction tissulaire est caracterisee par une fibrose marquee 
(fig. 11.167), avec un granulome inflammatoire en quantite 
variable. Les cellules predominates sont les macrophages 
et les cellules geantes de type resorptif, pouvant contenir des 
vacuoles d'huile minerale (fig. 11.168). 




Fig. 1 1 .1 64 Siliconomes des seins. 

(Coll. PrJ.-M. Servant.) 




Fig. 11.166 Siliconome. 




Fig. 1 1 .1 67 Paraffinome - sclerose dermique. 



Fig. 1 1 .1 68 Siliconome - granulome resorptif. 
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Produits de comblement 
a visee esthetique 

La totalite des produits de comblement, qu’ils soient resor- 
bables ou non resorbables, peuvent engendrer une reaction 
granulomateuse resorptive. La frequence de ces granulomes 
est bien plus elevee avec les materiaux non resorbables 
(polymethylacrylate; hydroxymethylacrylate et ethylmeta- 
crylate; gel de polyacrylamide; polyalkylimide ; elastomere 
de silicone - bioplastique) qu'avec les materiaux resor- 



bables (acide hyaluronique ; collagene; acide polylactique ; 
hydroxyapatite de calcium). Cliniquement, il s'agit de lesions 
papulonodulaires erythemateuses, chroniques, survenant des 
mois ou des annees apres l’injection, au site de l'injection (sil- 
lons nasogeniens, pourtour des yeux, front). Selon le mate- 
riel injecte, l’aspect histologique du corps etranger est variable 
(fig. 11.169 et 11.170). En revanche, la reaction granuloma- 
teuse est globalement similaire pour l’ensemble des produits, 
avec des macrophages et des cellules geantes resorptives sur 
un fond fibreux (fig. 11.171) 





Fig, 1 1 .1 69 Produit de comblement 
resorbable - acide hyaluronique. 



Fig. 11.170 Produit de comblement 
non resorbable - hydroxymethylacrylate, 
Dermalive®. 




Fig. 11.171 Granulome sur produit de 
comblement. 



GRANULOMES SARCOIDOSIQUES 

Le granulome sarcoidosique est defini comme un granu- 
lome fait d’histiocytes epithelioides, arrondi, bien limite, 
contenant des cellules geantes de type Langhans (noyaux 
organises en fer-a-cheval), entoure d’une minime couronne 
lymphocytaire. II n'y a jamais de necrose au centre des gra- 
nulomes epithelioides sarcoidosiques, tout au plus un peu 
de depots fibrinoides. 

Granulome silicotique 

C'est une inflammation granulomateuse sarcoidosique sur- 
venant sur certains corps etrangers (particules de silice tel- 



lurique, pigments de tatouage), souvent des annees apres 
l’introduction du corps etranger dans la peau. II s’agit clinique- 
ment de papules erythemateuses infiltrees, localisees sur un 
tatouage, ou sur une cicatrice ancienne (fig. 1 1 .172). La lesion 
est lupoide a la vitropression. Histologiquement, on observe 
dans le derme un infiltrat granulomateux dense (fig. 11.173). 
II est fait de granulomes sarcoidosiques confluents, conte- 
nant du pigment (fig. 11.174) ou des structures cristallines 
brillantes de silice (fig. 11.175), qui sont birefringentes en 
lumiere polarisee (fig. 1 1 .176). Devant un tel aspect anatomo- 
clinique, il est recommande de faire un bilan de sarco'fdose, 
car ce type de reaction granulomateuse indique probablement 
un contexte immunitaire favorable a une sarcoidose. 








Fig. 1 1 . 1 72 Granulome silicotique sur pigment rouge de tatouage. 



Fig. 11.173 Granulome silicotique. 








Fig. 11.174 Granulome silicotique sur 
pigment de tatouage. 



Fig. 1 1 . 1 75 Granulome silicotique sur 
particules de silices. 



Fig. 11.176 Granulome silicotique sur 
silice - aspect en lumiere polarisee. 



Sarcoidose 

La sarcoidose est une maladie universelle, mais plus fre- 
quente dans certaines regions (pays nordiques, Antilles). C'est 
une maladie peu frequente chez l'enfant, touchant surtout 
l’adulte d'age moyen. II s'agit d’une maladie generale qui peut 
toucher la peau, les ganglions, les poumons, les os, les yeux, 
les glandes salivaires et lacrymales, le foie, le cceur, ou le sys- 
teme nerveux. Les lesions cutanees surviennent dans 10 a 40 % 
des sarcoidoses et sont parfois isolees (sarcoidose cutanee 
pure). On distingue cliniquement : les papules, lesions de 1 a 
3 mm, bien limitees, fermes, lisses, siegeant sur le visage ou le 
tronc, adoptant une disposition annulaire ou serpigineuse, dite 
corymbiforme (fig. 1 1 .177) ; les papulonodules, plus frequents, 
de 5 a 1 0 mm, lisses et fermes, violaces ou rouge-bran, sur le 
visage, les epaules ou les bras (fig. 11.178); les sarcoi'des mal 
limitees, infiltrantes, dont l'aspect le plus typique est le lupus 
pernio siegeant sur le visage, avec une infiltration pateuse, 
rouge fonce ou violacee (fig. 11.179). Dans toutes ces formes, 
les lesions sont lupo'ides a la vitropression. Typiquement, les 
lesions de sarcoidose peuvent se developper sur d’anciennes 





Fig. 1 1 .1 78 Sarcoidose - nodule erythemateux jaunatre. 



Fig. 1 1 .1 79 Sarcoidose - lupus pernio. 
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cicatrices (fig. 11.180). L'histologie est caracterisee par un 
infiltrat granulomateux epithelioide et gigantocellulaire non 
necrosant dermique, ou dermo-hypodermique (granulome sar- 
co'idosique) (fig. 11.181). Seul le derme superficiel est atteint 
dans les formes a petits nodules (fig. 11.182). L’atteinte est 
plus diffuse dans les formes a gros nodules (fig. 11.183). 




Fig. 1 1.181 Granulome epithelioYde et gigantocellulaire 
(granulome sarcoTdosique). 
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Fig. 1 1 .1 83 SarcoYdose - nodule. 




GRANULOMES PALISSADIQUES 

On les definit comme des reactions inflammatoires histio- 
cytaires dermiques ou dermo-hypodermiques, associees a 
des remaniements du tissu conjonctif, avec une organisation 
palissadique de l’infiltrat autour des remaniements du tissu 
conjonctif. 
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Granulome annulaire 

Le granulome annulaire est le granulome palissadique le plus 
frequent. Cliniquement, il est constitue de papules fermes, 
dermiques, recouvertes d'un epiderme de couleur normale ou 
rosee, groupees en anneaux qui s'etendent de maniere cen- 
trifuge (fig. 11.184). Les lesions siegent habituellement sur 
les doigts, le dos des mains et des pieds, les surfaces arti- 
culaires des membres, les oreilles ou la nuque. II existe des 
formes en grandes macules erythemato-violacees peu infiltrees 
(fig. 11.185). Rarement, le granulome annulaire est perforant, 
avec une exteriorisation du collagene altere au travers de l'epi- 
derme (fig. 11.186). Chez l'enfant, on voit parfois des formes 



profondes sous-cutanees, nodulaires. Histologiquement, 
dans la forme habituelle, on observe un infiltrat dermique 
(fig. 11.1 87), avec des histiocytes disposes en palissade cen- 
tres par des remaniements du collagene (fig. 11.188). Le tissu 
conjonctif central devient basophile, avec des depots de fibrine 
et de mucine entre les fibres de collagene alterees (fig. 11.1 89). 
II peut exister des cellules geantes de type Langhans, et une 
minime elastophagie. Des lymphocytes perivasculaires sont 
presents en peripherie. Dans les formes en grandes macules peu 
infiltrees, on a histologiquement un aspect de granulome annu- 
laire interstitiel : histiocytes interstitiels sans nette organisation 
palissadique et alterations du tissu conjonctif moins visibles. 







Fig. 11.188 Organisation palissadique. 



Fig. 1 1.189 Necrobiose centrale. 
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Granulome actiniaue d'O'Brien et 
granulome elastolytique annulaire 
a cellules geantes (GEACG) 

On classe dans les granulomes palissadiques photosensibles le 
granulome actinique d'O'Brien et le GEACG, le granulome acti- 
nique d'O'Brien pouvant etre considere comme une forme rela- 
tivement localisee du GEACG. Dans ces affections, il s'agit de 
lesions annulaires erythemateuses, infiltrees, d'aspect circine, 
lentement migratrices, qui sont limitees au visage et cou dans 
le granulome actinique d'O'Brien et profuses et diffuses dans le 



GEACG (fig. 11.190, 11.191 et 11.1 92). Histologiquement, l'in- 
filtrat dermique granulomateux est plus diffus que palissadique. 
II n'y a pas les alterations conjonctives du granulome annu- 
laire. L'infiltrat est fait d'histiocytes, de cellules geantes de type 
Langhans et de lymphocytes (fig. 11.193), avec de nombreuses 
images d'elastophagocytose, mieux visibles en coloration par 
l'orceine (disparition du reseau elastique au sein des lesions) 
(fig. 11.194 et 11.195). L'appartenance de ces maladies granu- 
lomateuses photosensibles au granulome annulaire est discutee. 
En effet, les granulomes annulaires sont plutot ameliores par 
la phototherapie, au contraire des granulomes photosensibles. 





Fig. 11.191 Granulome elastolytique annulaire 
a cellules geantes. 




Fig. 1 1 .1 93 Granulome actinique - histiocytes et cellules geantes. 




Fig. 1 1 .1 94 Granulome actinique - elastophagocytose. 
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Dermatite interstitielle 
granulomateuse (DIG) 

La DIG est un concept histopathologique dont la limite avec 
d'autres denominations de la litterature (granulome necro- 
sant extravasculaire, papules rhumato'ides, dermatite palis- 
sadique neutrophilique et granulomateuse) est parfois floue. 
La forme classique (rare) de DIG a ete decrite par Ackerman 



sous la forme de cordons douloureux et tendus des regions 
axillothoraciques, en association avec une polyarthrite rhuma- 
to'ide (fig. 11.196). L’histopathologie y est caracterisee par un 
infiltrat interstitiel histiocytaire (fig. 11.1 97) du derme, avec 
un renforcement en rosette autour de fibres de collagene iso- 
lees, qui sont alterees (aspect hyperorangeophile ou eosino- 
phile de la fibre) (fig. 11.198 et 11.199). II peut exister des 





Fig. 1 1 .1 98 DIG - infiltrat autour d'une fibre collagene. 



Fig. 1 1 .1 99 DIG - rosette autour de fibres collagenes alterees. 
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neutrophiles autour de fibres de collagene a la phase precoce 
des lesions. Ce meme tableau clinicopathologique peut egale- 
ment etre paraneoplasique (fig. 11.200). 

Par analogie histologique, on a decrit des DIG medica- 
menteuses (toxidermie granulomateuse interstitielle). Le 
tableau clinique est celui de plaques erythemateuses infil- 
trees, parfois annulaires (fig. 11.201). Histologiquement, on 
peut noter en plus de l'infiltrat histiocytaire des lymphocytes 
et eosinophiles. 

Certains considerent l’image de dermatite palissadique 
neutrophilique et granulomateuse (DPNG) comme une extre- 
mite du spectre lesionnel de la DIG. En pratique, l’image 
histologique de DPNG est celle d ? un granulome histiocy- 
taire interstitiel avec necrose du tissu conjonctif extravas- 
culaire et presence de nombreux neutrophiles (fig. 11.202). 
C'est une image histologique que Ton rencontre dans des 
papules ombiliquees et necrotiques au cours de vascularites 
granulomateuses (syndrome de Churg-Strauss), de polyar- 
thrites diverses (dont la polyarthrite rhumato'fde), du lupus 
ou d’autres connectivites. 




Fig. 1 1.202 Dermatite palissadique neutrophilique 
et granulomateuse. 



Necrobiose lipoYdique 

La necrobiose lipoYdique est une maladie granulomateuse 
palissadique cutanee pouvant etre associee au diabete, mais 
ne survenant que chez 0,3 % des diabetiques. II s'agit le 
plus souvent de plaques ovalaires pretibiales, bilaterales, qui 
s'etendent progressivement. Elies sont erythemateuses au 
depart puis evoluent vers une plaque sclero-atrophique bru- 
natre, a bords nets erythemateux (fig. 11.203). Le centre est 
lisse, jaunatre, avec une visualisation du reseau veineux sous- 
jacent (fig. 11.204). Histologiquement, il existe un infiltrat 
granulomateux palissadique etage sur toute la hauteur du 




Fig. 11.203 Necrobiose lipoYdique. 
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derme (fig. 11.205). L'infiltrat est compose d’histiocytes, de 
lymphocytes, de plasmocytes et de cellules geantes plurinu- 
cleees. Entre les zones de granulome histiocytaire, on voit des 
alterations du tissu conjonctif (fig. 11.206). Ces alterations 
specifiques sont appelees necrobiose : le collagene devient 




Fig. 1 1 .204 Necrobiose lipoYdique - atrophie et reseau veineux. 




Fig. 1 1 .206 Necrobiose lipoYdique - granulome etage. 



eosinophile et hyalin. Entre les fibres de collagene, on voit des 
debris granuleux basophiles (fig. 11.207). Dans les formes tres 
evoluees, il ne persiste au centre des lesions qu’un collagene 
necrobiotique, horizontalise, sur toute la hauteur du derme 
(fig. 11.208). 




Fig. 1 1 .207 Necrobiose lipoYdique - necrobiose du collagene. 




Fig. 1 1 .208 Necrobiose lipoYdique - forme evoluee. 
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Nodules rhumatoYdes 

Les nodules rhumato'ides surviennent chez les adultes avec 
une polyarthrite rhumatoide seropositive ayant une maladie 
active, ou chez l'enfant au cours de la maladie de Still. Ce sont 
des nodules dermo-hypodermiques indolores localises aux 
faces d'extension des grosses articulations (coudes, genoux, 




Fig. 1 1 .209 Nodules rhumatoYdes - talon. 




Fig. 1 1 .21 1 Nodule rhumatoTde. 



AUTRES GRANULOMES 
CUTANES ASEPTIQUES 

Lupus miliaire et dermatite 
granulomateuse peri-orale 

Ces deux affections sont traitees dans le chapitre des derma- 
toses faciales (chapitre 17). 



talons, poignets) (fig. 11.209 et 11.210). Histologiquement, 
il s'agit d’un granulome palissadique profond, hypodermique, 
pouvant s’etendre au derme profond et au fascia (fig. 11.211). 
Les histiocytes forment une palissade nette autour de foyers 
de necrose (necrose fibrinoide et necrobiose du collagene) 
bien circonscrits, de grande taille (fig. 11.212). 




Fig. 1 1 .21 0 Nodules rhumatoYdes - coude. 




Fig. 1 1.212 Nodule rhumatoYde - granulome 
palissadique et necrose. 



Granulomes des deficits 
immunitaires congenitaux 

Ce sont des lesions en plaque, simulant parfois un lupus tuber- 
culeux, devolution parfois mutilante, sans mise en evidence 
de cause infectieuse. Ces granulomes sont decrits dans de 
nombreux syndromes de deficit immunitaire primitif. Leur 
histologie est celle d'un granulome histiocytaire diffus, riche 
en lymphocytes, pouvant contenir des cellules geantes de type 
Langhans, et des polynucleaires. Parfois, faspect histologique 
est plus sarcoi'dosique. 
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MUCINOSES 

On classe les mucinoses cutanees en primitives et secondaires, 
toutes etant caracterisees par l'accumulation de mucine dans 
le derme. II n’y a pas une excellente correlation anatomocli- 
nique, car les images observees au microscope se ressemblent 
beaucoup, pour des entries qui ont une presentation clinique 
parfois tres differente. 

MUCINOSE PAPULEUSE : 
SCLEROMYXCEDEME ET FORME ACRALE 

Dans cette maladie rare, on a de multiples petites papules 
developpees sur l'ensemble des teguments, qui confluent 
et forment des placards infiltres. Une sclerose des doigts et 
des orteils avec gene fonctionnelle se developpe, de meme 
qu’un epaississement cutane global, avec une difficulty a pin- 
cer la peau, d'ou le nom de scleromyxoedeme. Les papules 
sont de petite taille, couleur chair (fig. 12.1 et 12.2); quand 
elles confluent, il y a un aspect un peu papillomateux comme 
dans le creux axillaire (fig. 12.3). L'epaississement des plis 
du front rappelle le facies leonin. Dans les formes graves et 
etendues, de grands plis cutanes se forment notamment dans 
le dos (fig. 12.4) avec erytheme associe. Le scleromycedeme 
est associe a une gammapathie monoclonale. 

La biopsie montre une lesion de petite taille, bien limitee, 
ou l'epiderme semble souleve sans etre modifie. Cette papule 
dermique est constitute d’un tissu beaucoup plus clair que le 
derme normal (fig. 12.2), au sein duquel on voit une popula- 
tion cellulaire plus marquee que dans le derme normal. Les 
fibres de collagene semblent separees les unes des autres 



A 




Fig. 12.1 Mucinose papuleuse debutante 
du dos de la main. 




Fig. 12.2 Mucinose papuleuse (coloration HE). 

v J 

par un materiel legerement basophile en coloration standard 
(fig. 12.5). Certaines formes sont tres cellulaires et de diagnos- 
tic tres difficile, car l'accumulation de mucine semble alors au 
second plan (fig. 12.6). Ces faisceaux de cellules fusiformes 
rappellent l'histiocytofibrome ou le granulome annulaire, qui 
comprend aussi des depots de mucine. La coloration au bleu 
Alcian montre tres bien les limites de la papule (fig. 12.7). 239 
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Fig. 12.3 Scleromyxoedeme - atteinte axillaire profuse. 




Fig. 12.4 Scleromyxoedeme - aspect drape et sclereux du dos. 

Collection D r . F. Corgibet. 




Fig. 12.5 Mucinose papuleuse - augmentation de la 
population cellulaire dermique. 

II s'agit typiquement d’une papule dermique par surcharge 
alors que l'epiderme n'est pas implique, ce qui explique la 
couleur chair et la surface lisse. 

II existe une variante beaucoup moins grave, localisee aux 
extremites, notamment au dos des mains, qui est la mucinose 
papuleuse acrale. II n'y a aucune complication generate, mais 
l'aspect histologique est similaire, avec une composante cel- 
lulaire moins marquee. La confrontation anatomoclinique est 
done tres importante dans ces tableaux. 




Fig. 12.6 Mucinose papuleuse - forme tres cellulaire. 




Fig. 12.7 Mucinose papuleuse (coloration au bleu Alcian). 

MYXCEDEME PRETIBIAL 

Cette mucinose associee a la maladie de Basedow se presente 
sous forme de plaques ou de nodules fermes symetriques des 
membres inferieurs, notamment dans la region pretibiale, de 
consistance ferme (fig. 12.8). Toutefois, il peut y avoir une 
extension importante, parfois elephantiasique (fig. 12.9). On 
decrit des formes inflammatoires, papillomateuses ou dif- 
fuses. II s'y associe souvent une exophtalmie, dans le cadre 
d’une auto-immunite antithyroi'dienne. 

Au microscope, le derme apparait anormalement clair 
(fig. 12.10), et peut etre associe a des signes de dermite de 
stase, s’agissant d’une localisation aux jambes. La coloration 
au bleu Alcian (fig. 12.11) montre la mucine dans le derme 
superficiel et moyen, ou elle tend a etre moins importante. 
On y voit quelques fibroblastes et parfois des mastocytes. 
L’aspect n'est pas veritablement specifique. 

Des dermites de stase avec lymphoedeme peuvent se com- 
pliquer de depots de mucine, pouvant faire croire a tort a un 
myxoedeme pretibial. Le contexte et la confrontation anato- 
moclinique sont done ici essentiels. 

MUCINOSES SECONDAIRES 

Les mucinoses secondaires peuvent se voir principalement 
dans le lupus erythemateux et la dermatomyosite. On voit sur 
la figure 12.12 un patient atteint de dermatomyosite, deve- 
loppant des plaques infiltrees du dos, qui n'ont pas l'aspect 
des signes classiques de la maladie. La biopsie montre alors 
des depots mucineux dans la partie superficielle du derme, 
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Fig. 12.8 Myxoedeme pretibial. 




Fig. 12.9 Myxoedeme elephantiasique. 








Fig. 12.1 1 Myxoedeme - accumulation de mucine (coloration 
au bleu Alcian). 




Fig. 1 2.1 2 Mucinose secondaire dans une dermatomyosite. 




visibles des la coloration standard (fig. 12.13), avec une dis- 
crete atrophie epidermique, sans autre signe inflammatoire. 
Les depots de mucine predominent au derme superficiel 
et moyen. II peut y avoir une discrete dermite de l'interface 
associee. 

De telles mucinoses peuvent s'observer aussi dans le lupus 
erythemateux. 



REM SYNDROME 

Cette maladie assez rare ( REM syndrome pour reticular 
erythematous mucinosis) predomine chez la femme jeune et 
se presente sous forme d ? un erytheme reticule de couleur rosee 
de la region prethoracique, formant de petites plaques peu 
infiltrees (fig. 12.14). Les limites nosologiques avec le lupus 
erythemateux sont discutees. La biopsie montre un derme 
clair, avec des fibres de collagenes dissociees par des espaces 
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Fig. 1 2. 1 7 Mucinose folliculaire - plaque infiltree 
et alopecie du sourcil. 




Fig. 12.15 REM syndrome. 



clairs contenant de la mucine et un discret infiltrat de cellules 
mononucleees sans franche dermite de l'interface (fig. 12.15). 

MUCINOSE FOLLICULAIRE 

Ce tableau peut survenir a tout age, notamment chez les 
enfants, et rester idiopathique et de bon pronostic. II est toute- 
fois toujours difficile de faire la difference entre une mucinose 
folliculaire isolee et la situation ou elle revele un mycosis fon- 
go'ide. La mucinose folliculaire se caracterise par une chute 
focale des poils, notamment les sourcils ou les poils du corps, 
et par une plaque erythemateuse parfois legerement squa- 
meuse (fig. 12.16). L'alopecie des sourcils peut etre complete 
(fig. 12.17). En pingant la peau lesee, on peut faire parfois 
apparaitre un liquide filant, qui correspond aux depots muci- 
neux, ce qui constitue le signe de Kreibich. 

L'aspect microscopique est tres different des autres muci- 
noses. II y a une spongiose tres particuliere touchant le 
haut de la gaine folliculaire et la glande sebacee (fig. 12.18 
et 12.19), particulierement bien mise en evidence par le bleu 
Alcian. II n'y a pas de depots mucineux dans le derme adja- 
cent. II s ? y associe presque toujours un infiltrat lymphocytaire 
avec exocytose dans les follicules. La microscopie seule ne 
permet pas de distinguer la mucinose folliculaire idiopathique 
de celle du mycosis fongo'ide (voir chapitre 11). 




Fig. 1 2. 1 8 Mucinose folliculaire - vue generate. 

v J 




Fig. 1 2.1 9 Mucinose folliculaire - spongiose du follicule. 
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AMYLOSES CUTANEES 



Le groupe des amyloses cutanees comprend des maladies 
diverses, dont la caracteristique commune est le depot de pro- 
teines anormales de structure particuliere que Ton peut reperer 
avec des colorations speciales et en microscopie electronique. 

L'amylose maculeuse se caracterise par des lesions brunes, 
qui foncent avec le temps. Elle est souvent localisee au dos 
(fig. 12.20). Ces amyloses peuvent etre idiopathiques ou secon- 
daires au prurit, notamment dans la notalgie paresthesique. II y 
a des formes intermediaires entre amylose maculeuse et papu- 
leuse, ou la lesion brunatre se couvre de micropapules. Dans 
l’amylose papuleuse (ou lichen amyloi'de), on a des papules tres 
regulieres, foncees, alignees souvent (fig. 12.21). Les lesions 
sont intensement prurigineuses et s'epaississent avec le temps, 
devenant hyperkeratosiques. 

II existe des amyloses nodulaires, isolees dans certains cas 
et idiopathiques (fig. 12.22). Elies se caracterisent par des 
plaques irregulieres legerement pigmentees. D’autres sont 
beaucoup plus profuses, survenant dans le cadre d’une gam- 
mapathie monoclonale connue (fig. 12.23). 



Au microscope, l'amylose maculeuse se caracterise par des 
depots eosinophiles situes dans les papilles, associes a une 
incontinence pigmentaire (fig. 12.24). Dans l'amylose papu- 
leuse, les depots eosinophiles sont plus importants, situes 







Fig. 12.21 Amylose papuleuse. 



Fig. 12.24 Amylose du derme papillaire. 
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Fig. 12.27 Amylose nodulaire (coloration au rouge Congo). 



dans les papilles, et surmontes d’un epiderme acanthosique et 
hyperkeratosique (fig. 12.25). Le gros plan montre des depots 
eosinophiles anhistes dans les papilles, les vaisseaux semblant 



comprimes par la presence de ces depots. On note en outre un 
discret infiltrat inflammatoire. Dans l'amylose nodulaire, on 
voit de tres importants depots eosinophiles sur toute la hauteur 
du derme (fig. 12.26). 

Les colorations speciales permettent d'identifier la subs- 
tance amyloide. Le rouge Congo colore les depots massifs 
de l'amylose nodulaire precedente (fig. 12.27). Un des mar- 
queurs les plus fiables est la thioflavine, qui necessite un 
examen en fluorescence. Les depots de l'amylose papuleuse 
apparaissent fluorescents dans les papilles (fig. 12.28). Dans 
l'amylose nodulaire, tout le derme est occupe par des depots 
fluorescents (fig. 12.29). 



XANTHOMES 

Les differents xanthomes sont definis par la presentation clinique 
et les anomalies lipidiques associees. Au microscope, il n'est sou- 
vent pas possible de les distinguer, les images etant similaires. 

La presentation la plus frequente est celle du xanthelasma, 
qui realise des plaques jaunes bilaterales, situees autour des 
yeux et sur les paupieres (fig. 12.30). 
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Fig. 12.30 Xanthelasma. 
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Fig. 12.33 Xanthomes en plaques. 




Fig. 12.31 Xanthomes eruptifs. 




Fig. 12.32 Xanthomes en plaques interdigitaux. 

Les xanthomes eruptifs sont de petites papules jaunes 
avec un halo erythemateux. Ils se developpent rapidement et 
sont localises aux fesses, aux cuisses ou sont parfois disse- 
mbles. Ils revelent une hypertriglyceridemie tres importante 
(fig. 12.31). 

II existe des xanthomes en plaques localises entre les doigts 
(fig. 12.32) ou en regard des surfaces articulaires (fig. 12.33). 
Les xanthomes tubereux, sont de gros nodules situes pres des 
surfaces articulaires ou aux pieds (fig. 12.34). Le xanthome 
plan dissemine forme des lesions diffuses, coalescentes, don- 
nant un aspect de nappes papuleuses de couleur jaune orange 
(fig. 12.35). 




Fig. 12.34 Xanthomes tubereux. 
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Fig. 12.35 Xanthome plan dissemine. 



La plupart des xanthomes s'accompagnent d’anomalies du 
bilan lipidique. II existe toutefois des xanthomes normolipide- 
miques qu'on voit au cours des histiocytoses ou des gammapa- 
thies monoclonales. 

Au microscope, on trouve dans le xanthelasma de multiples 
histiocytes clairs, situes dans le derme superficiel ou moyen 
(fig. 12.36). Les cellules sont de grande taille, avec un cyto- 
plasme clair fmement vacuolaire et un noyau rond central, et se 
disposent entre les fibres de collagene (fig. 12.37). 
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Fig. 12.36 Xanthelasma. 



Fig. 12.39 Xanthomes papuleux eruptifs - cellules de Touton. 






Fig. 12.37 Xanthelasma - cellules xanthomisees. 



Fig. 12.40 Xanthome verruciforme. 




Fig. 1 2.38 Xanthomes papuleux eruptifs - forme tres Fig. 1 2.41 Xanthome verruciforme - gros plan, 

cellulaire. 



Dans le xanthome papuleux eruptif, la lesion est plus cellu- 
laire (fig. 12.38). On trouve des histiocytes et des cellules spu- 
meuses ainsi que des cellules geantes multinucleees de type 
Touton (fig. 12.39). Dans le xanthome papuleux eruptif, on peut 
parfois voir des plages de lipides extracellulaires, a la difference 
des autres xanthomes. 



Le xanthome verruciforme est une entite particuliere, faite 
de lesions papuleuses des organes genitaux, d’aspect verru- 
queux peu specifique. On voit au faible grossissement une 
acanthose avec hyperkeratose (fig. 12.40), associee a un infil- 
trat inflammatoire dermique. C'est dans les papilles qu'il faut 
chercher les cellules xanthomisees (fig. 12.41). 
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Certaines lesions inflammatoires peuvent se xanthomi- 
ser secondairement comme les granulomes a corps etranger, 
1 ' erythema elevatum diutinum ou la necrobiose lipoidique. 
Cela peut aussi etre observe dans les histiocytofibromes, le 
fibroxanthome atypique et le mycosis fongo'ide. 



AUTRES SURCHARGES 

HYALINOSE CUTANEOMUQUEUSE 
(MALADIE D'URBACH-WIETHE) 

Cette affection tres rare, autosomique recessive, est respon- 
sable de depots anormaux sur les cordes vocales, la muqueuse 
buccale et la langue, ainsi que la peau. 

Les signes cutanes sont des papules rosees ou legerement 
jaunatres (fig. 12.42) localisees aux paupieres (fig. 12.43), 
aux narines et en regard des coudes et des genoux (fig. 12.44). 

Au microscope, on observe des depots dermiques d'une 
substance anhiste, tres homogene, d'aspect hyalin (fig. 12.45), 
bien colorable au PAS mais seulement faiblement avec le bleu 
Alcian. Les depots s'observent dans les papilles, autour des 
vaisseaux et entre les fibres de collagene (fig. 12.46). II y a une 
reaction epidermique avec papillomatose et hyperkeratose. 




Fig. 12.42 Maladie d'Urbach-Wiethe. 




Fig. 12.43 Maladie d'Urbach-Wiethe - depots peri-oculaires. 




Fig. 12.44 Maladie d'Urbach-Wiethe - depots des coudes. 




Fig. 12.45 Maladie d'Urbach-Wiethe - depots perivasculaires 
du derme. 




Fig. 12.46 Maladie d'Urbach-Wiethe - depots denses 
dans les papilles. 



GOUTTE 

La peau est un site privilegie de depots de cristaux d’urate, notam- 
ment au niveau des mains et des oreilles. Ces depots peuvent 
parfois deformer complement les mains (fig. 12.47). Ces cris- 
taux entrainent une reaction inflammatoire peripherique, et ils 
sont parfois elimines par voie transcutanee (fig. 12.48). 
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Fig. 12.47 Tophus goutteux des mains. 




Fig. 12.48 Tophus des doigts avec perforation. 




Fig. 12.49 Cristaux d'acide urique, tres discretement 
basophiles. 

v J 

La biopsie d'une petite ulceration montre un epiderme acan- 
thosique de part et d'autre, une ulceration centrale et la presence 
d’un materiel anhiste rose ou tres peu colore (fig. 12.49). Cette 
substance est composee de petites structures allongees dispo- 
sees parallelement les unes aux autres en faisceaux entoures 
d’un granulome a corps etranger (fig. 12.50). Les cristaux sont 
colorables par le bleu Alcian (fig. 12.51) et mieux visibles en 
lumiere polarisee. 




Fig. 12.50 Cristaux d'acide urique et granulome en Peripherie. 




Fig. 12.51 Goutte (coloration au bleu Alcian). 

CALCIFICATIONS CUTANEES 
CALCIFICATIONS DE L'INSUFFISANT RENAL 

On distingue plusieurs tableaux de calcinose lies a la fonc- 
tion renale, le plus aigu et le plus grave etant la calciphylaxie 
ou arteriolopathie calcique, qui survient dans les insuffisances 
renales terminales, et se presente sous forme d'un livedo reti- 
cule des jambes (fig. 12.52), tres douloureux, evoluant rapide- 




Fig. 12.52 Calciphylaxie - livedo douloureux. 
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ment vers des zones de necrose (fig. 12.53). Le pronostic est 
souvent mauvais. 

La biopsie demontre la calcification des arterioles et 
veines du derme et de rhypoderme (fig. 12.54), qu’on voit 
mieux avec la coloration de Von Kossa. Les calcifications 
vasculaires sont diffuses, y compris dans rhypoderme 
(fig. 12.55). 




Fig. 12.53 Calciphylaxie - lesions necrotiques evoluees. 




Fig. 1 2.54 Calciphylaxie - calcification des veines. 



La panniculite calcifiante survient plutot chez les patients 
obeses, en insuffisance renale evoluee, et en general apres 
un traumatisme (injections d'heparine ou d’insuline). II se 
forme des placards indures inflammatoires et douloureux qui 
peuvent se fistuliser (fig. 12.56). 

II s'agit d’une panniculite tres necrosante (fig. 12.57), avec 
des calcifications vasculaires, mais surtout des depots cal- 
ciques autour des cadres adipocytaires et dans les septums 
(fig. 12.58 et 12.59). 




Fig. 12.56 Panniculite calcifiante. 




Fig. 12.57 Panniculite calcifiante avec necrose. 

J 




Fig. 1 2.55 Calciphylaxie - calcinose des petits vaisseaux 
de la graisse. 




Fig. 12.58 Calcification des cadres adipocytaires. 
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Des calcifications dermiques peuvent accompagner des 
calcifications des organes au cours de l'insuffisance renale. II 
s’agit de masses dures plus ou moins grandes, parfois visibles 
quand elles sont superficielles, et qui peuvent s'eliminer a tra- 
vers la peau (fig. 12.60). 

Au microscope, il s'agit de depots calciques massifs, tres baso- 
philes en coloration standard (fig. 12.61), entoures d'un derme 
inflammatoire avec formation de granulomes peripheriques. 




Fig. 12.59 Panniculite calcifiante (coloration de Von Kossa). 




AUTRES TABLEAUX DE CALCINOSES 

La calcinose tumorale de Teuschlander ou lipocalcinogranu- 
lomatose, de transmission autosomique recessive, comprend 
d'enormes masses calciques en regard des surfaces articu- 
laires, notamment les handles ou les genoux (fig. 12.62). Par 
leur volume, elles peuvent entrainer des compressions vas- 
culaires et nerveuses et des surinfections ou une elimination 
transcutanee. La radiographie montre bien la grande taille de 
ces calcinoses. 

Au microscope, il s'agit de masses dermiques tres basophiles 
(fig. 12.63), entourees d'une fibrose et de granulomes (fig. 12.64). 

La calcinose scrotale idiopathique realise de multiples 
structures dures dont l'aspect clinique peut parfois evoquer 
des kystes epidermoides (voir chap 17). 

Le calcinome de Winer est une petite lesion isolee papuleuse 
ou nodulaire apparaissant des l'enfance ou meme congenitale ; 
elle est dure, jaunatre et parfois inflammatoire (fig. 12.65). Au 
microscope, de multiples petits elements basophiles recon- 
verts d'un epiderme hyperplasique lui conferent une silhouette 
differente des autres calcinoses (fig. 12.66). Il y a peu de reac- 
tion inflammatoire au contact mais une fibrose (fig. 12.67). Il 
y a parfois des phenomenes d'elimination transcutanee. 
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Fig. 12.64 Calcinose tumorale - granulome en Peripherie. 




De nombreuses lesions inflammatoires ou tumorales peuvent 
aussi se calcifier, comme les cicatrices, certaines parasitoses, 
les kystes trichilemmaux ou le pilomatricome. Dans le piloma- 
tricome, Taspect jaune en macroscopie (fig. 12.68) et la durete 
bosselee de la lesion sont la consequence directe de la calci- 
fication (fig. 12.69). Pour les autres, il ne s'agit souvent que 
d’une particularity histologique. 




Fig. 1 2.67 Calcinome de Winer - petits amas basophiles 
avec peu d'infiltrat. 




Fig. 12.68 Macroscopie d'un pilomatricome calcifie. 




Fig. 12.69 Pilomatricome «momifie» avec calcifications. 

v J 



OSSIFICATIONS 

Les ossifications cutanees sont plus rares que les calcinoses. 
Elies peuvent etre secondaires a des lesions tissulaires, notam- 
ment des tumeurs ou des lesions inflammatoires. 

La tumeur qui est le plus souvent ossifiee est le piloma- 
tricome (fig. 12.70). Au microscope, le stroma en peripherie 
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Fig. 12.70 Pilomatricome ossifie. 




Fig. 12.72 Petits osteomes du visage. 



des cellules fantomes s'ossifie. Ce tissu osseux metaplasique 
contient aussi du tissu adipeux de la moelle, qui peut excep- 
tionnellement etre hematopoietique. 

Ce type de tissu osseux metaplasique est aussi trouve dans 
d’autres tumeurs folliculaires ainsi que sous des naevus mela- 
nocytaires du visage qui incluent des follicules (osteonaevus 
de Nanta). C'est a partir de la zone perifolliculaire que la 
metaplasie osseuse se developpe. 

Les osteomes idiopathiques de la face touchent plutot des 
femmes agees et se caracterisent par de multiples petites 
papules tres dures au toucher, couleur chair, situees sur le 
visage (fig. 12.71) qu'on peut voir avec une radiographie. 

Au microscope, ces lesions peuvent etre enucleees et sont 
constitutes de petits osteomes isoles. Si Ton fait une excision, 
on voit une inflammation folliculaire en surface et de petits 
osteomes ronds en profondeur (fig. 12.72). 

Les osteomes en plaques peuvent etre idiopathiques 
(osteome solitaire en plaque) ou associes a des maladies 
metaboliques telles que la maladie d’ Albright ou heteroplasie 
osseuse progressive (fig. 12.73 et 12.74). Ces osteomes sont 
situes dans le derme et l’hypoderme. L'excision d’une lesion 
montre du tissu osseux mature, situe dans le derme, sans reac- 
tion granulomateuse notable (fig. 12.75). 

Enfin, la presence d’os dans le derme peut etre la conse- 
quence de Yexostose osteogenique se caracterisant par une 
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Fig. 12.71 Osteomatose de la face. 




Fig. 12.73 Osteomes en plaques d'une heteroplasie 
osseuse progressive. 



Q 

/ 

J 
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Fig. 12.74 Osteomes cutanes vus au scanner. 



papule tres dure, douloureuse au contact, situee sur un orteil 
(fig. 12.76). La radiographie comme l’histologie apres exci- 
sion montrent bien du tissu osseux mature et parfois une zone 
cartilagineuse (fig. 12.77 et 12.78). 






Fig. 12.75 Osteome cutane. 




Fig. 12.78 Exostose - tissu osseux mature. 




ANOMALIES DU TISSU ELASTIQUE 
ET CONJONCTIF 

TISSU ELASTIQUE 
Pseudoxanthome elastique 

L’affection la plus caracteristique est le pseudoxanthome elas- 
tique (PXE), qui resulte de mutations du gene ABBC6, dans 
les formes recessives de la maladie. II existe aussi des formes 
autosomiques dominantes. Le PXE se presente sous forme 
de papules multiples de couleur jaune, qui ont tendance a 
confluer, situees dans les plis axillaires, les plis des coudes 
et le cou (fig. 12.79). Avec le temps, les lesions confluent en 
plaques, et la peau peut devenir flasque avec de grands plis 
qui pendent, comme une cutis laxa (fig. 12.80). La gravite 
de la maladie est conditionnee par les signes extracutanes, 
notamment vasculaire et digestive. 

La biopsie d'une papule ou de peau saine montre dans le derme 
moyen des fibres elastiques courtes, epaissies et irregulieres 
(fig. 12.81), comme si elles avaient ete hachees (fig. 12.82). II 
s'agit done d’une elastorrhexie, fixant les sels de calcium, contrai- 
rement aux autres types d'elastorrhexie. Cela peut etre demontre 
par la coloration de Von Kossa ou ces fibres anormales sont colo- 
rees en noir (fig. 12.83). 




Fig. 12.79 Pseudoxanthome elastique. 
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Fig. 1 2.80 PXE avec aspect de cutis laxa. 




Fig. 12.81 Pseudoxanthome elastique. 




Fig. 12.82 Fibres elastiques hachees tres eosinophiles. 



Elastome perforant serpigineux 

L'elastome perforant serpigineux peut accompagner des mala- 
dies du tissu conjonctif, notamment le syndrome de Marfan 
et le syndrome d'Ehlers Danlos de type 4. On peut le voir 
aussi au cours de la trisomie 21, ou apres traitement par 
D-penicillamine. La lesion se presente comme de multiples 
papules dures et inflammatoires disposees en arc de cercle, 
comme un front qui avance (fig. 12.84). 




Fig. 12.83 Coloration de Von Kossa montrant la calcification 
des fibres. 




Au microscope, il y a en bordure une hyperplasie epider- 
mique parfois pseudocarcinomateuse, avec des amas de fibres 
elastiques situees tres haut dans le derme, qui vont subir un 
phenomene d'elimination transepidermique (fig. 12.85). II y 
a de petits abces a polynucleaires au contact de fepiderme 
lorsque ces fibres debutent leur passage transepidermique 
(fig. 12.86). Elies sont visibles en general en coloration stan- 
dard mais surtout avec la coloration a l’orceine (fig. 12.87). 
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Fig. 12.86 Elastome perforant-fibres elastiques 
et micro-abces. 




Fig. 12.87 Elastome perforant serpigineux (coloration a I'orceine). 

Anetodermie 

L'anetodermie se caracterise par des papules molles, depres- 
sibles, qui resultent d'une disparition du tissu elastique 
dermique (fig. 12.88). On distingue les anetodermies inflam- 
matoires (fig. 12.89) de cedes qui ne le sont pas. L'anetodermie 
doit toujours faire rechercher des facteurs prothrombotiques, 
notamment des anticorps antiphospholipides avec ou sans 




lupus erythemateux associe. II existe aussi des anetodermies 
secondaires, dans certains lymphomes cutanes, ou en surface 
du pilomatricome, ce qui peut donner parfois des images de 
decollement bulleux intradermiques par fragilite. 

Au microscope, il y a peu de choses a voir en coloration stan- 
dard, mais le derme apparait deshabite (fig. 12.90). Toutefois, 
l'examen du centre de la lesion par rapport a la peripherie montre 
qu’il n’y a plus que des faisceaux de collagene sans fibres elas- 
tiques eosinophiles. L'examen utile est ici la coloration a l'or- 
ceine qui montre qu'il n'y a plus de fibres elastiques dans le 
derme superficiel et moyen (fig. 12.91 et 12.92), alors que la 
situation est normale sous la lesion (fig. 12.93). 





Fig. 12.88 Anetodermie. 



Fig. 12.91 Anetodermie (coloration a I'orceine). 
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Fig. 12.92 Anetodermie - absence de fibres elastiques. 




Fig. 1 2.93 Anetodermie - fibres elastiques normales en profondeur. 



Vergetures 

Les vergetures resultent d'une anomalie du collagene. Ce sont 
des structures lineaires a surface legerement deprimee, dont 
la consistance est un peu molle; elles sont souvent inflam- 
matoires (fig. 12.94). Au contraire de l’anetodermie, on a des 



faisceaux de tissu elastique compacts, ou les fibres semblent 
augmentees en nombre et empilees les unes sur les autres 
(fig. 12.95 et 12.96). Cela resulte de la disparition de faisceaux 
de collagene plus que de l'augmentation des fibres elastiques. 




Fig. 12.95 Vergeture. 




Fig. 12.96 Amas de fibres elastiques empilees 
(coloration a I'orceine). 




Fig. 12.94 Vergetures inflammatoires. 

256 



TISSU CONJONCTIF ET DERMATOSES DE SURCHARGE 



BIBLIOGRAPHIE 

Femandez-Flores A. Cutaneous amyloidosis : a concept 
review. Am J Dermatopathol 2012; 34 : 1-14. 
Lewis KG, Bercovitch L, Dill SW, Robinson-Bostom L. 
Acquired disorders of elastic tissue : 
part I. Increased elastic tissue and solar elastotic 
syndromes. J Am Acad Dermatol 2004 ; 51 : 1-21. 
Lewis KG, Bercovitch L, Dill SW, Robinson-Bostom 
L. Acquired disorders of elastic tissue : Part II. 
Decreased elastic tissue. J Am Acad Dermatol 
2004; 51 : 165-85. 



Molina-Ruiz AM, Cerroni L, Kutzner H, Requena L. 
Cutaneous deposits. Am J Dermatopathol 2014 ; 

36 : 1^18. 

Orlow SJ, Watsky KL, Bolognia JL. Skin and bones. I. 

J Am Acad Dermatol 1991 ; 25 : 205-21. J Am Acad 
Dermatol 1991 ; 25 : 447-62 II. 

Reiter N, El-Shabrawi L, Leinweber B, et al. Calcinosis 
cutis : part I. Diagnostic pathway.. J Am Acad 
Dermatol 2011; 65 : 1-12. 



Rongioletti F, De Lucchi S, Meyes D, et al. Follicular 
mucinosis : a clinicopathologic, histochemical, 
immunohistochemical and molecular study 
comparing the primary benign form and the 
mycosis fungoides-associated follicular mucinosis. 
J Cutan Pathol 2010 ; 37 : 15-9. 

Rongioletti F, Rebora A. Cutaneous mucinoses : 
microscopic criteria for diagnosis. 

Am J Dermatopathol 2001 ; 23 : 257-67. 



Tumeurs et kystes cutanes 



13 




Tumeurs epidermiques benignes 259 


Tumeurs folliculaires benignes 263 


Tumeurs sebacees benignes 273 


Tumeurs sudorales eccrines benignes 277 


Tumeurs sudorales apocrines benignes 281 


Kystes cutanes 284 


Lesions epitheliales precancereuses et maladie 
de Bowen 288 


Carcinomes basocellulaires 292 


Carcinomes spinocellulaires (ou epidermoYdes) 295 


Carcinomes annexiels 299 


Maladie de Paget 308 


Naevus melanocytaires 309 


Melanomes 319 


Tumeurs conjonctives cutanees 325 


Carcinome neuroendocrine cutane 345 


Metastases cutanees 346 



cette raison, car elle semble posee a la surface de la peau. Les 
localisations electives sont le tronc et le visage. 

La KS exophytique se developpe au-dessus du plan de l'epi- 
derme (fig. 13.2), avec acanthose hyperplasique, papillomatose 
et hyperkeratose formant des cheminees et pseudokystes comes. 
Les KS sont faites de petits keratinocytes immatures ronds, avec 

r a 




Fig. 13.1 Keratose seborrheique classique. 



TUMEURS EPIDERMIQUES BENIGNES 



KERATOSES SEBORRHEIQUES 

II s'agit de la plus commune de toutes les tumeurs cutanees. La 
frequence augmente avec l’age, mais elles peuvent apparaitre 
des la troisieme decennie. L'apparition bmtale de nombreuses 
keratoses seborrheiques (KS) avec une composante inflam- 
matoire realise le signe de Leser-Trelat, qui peut correspondre 
a une manifestation paraneoplasique. 

Les KS sont le plus souvent bmn clair, mais elles peuvent 
etre tres foncees ou au contraire couleur peau normale. La 
forme la plus classique est papillomateuse (fig. 13.1). II s'agit 
d'une lesion un peu keratosique ou crouteuse qui se detache 
facilement au grattage. Elle peut etre arrachee ou irritee pour 



Fig. 13.2 Keratose seborrheique exophytique. 
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persistance d'une couche granuleuse ; l'hyperkeratose est gene- 
ralement orthokeratosique (fig. 13.3). Elle peut s'invaginer dans 
les cheminees comees. Les cellules sont dans certains cas forte- 
ment pigmentees (fig. 13.4). Les KS sont souvent excoriees ou 
inflammatoires (fig. 13.5). Dans ce cas, il existe une squame- 
croute et une inflammation sous-jacente (fig. 13.6), avec des 
phenomenes d'enroulements et des dyskeratoses qui peuvent 



faire discuter le carcinome spinocellulaire. L'architecture est ici 
essentielle pour le diagnostic. 

Les KS du visage sont souvent planes (fig. 13.7) et ont 
alors un developpement endophytique et un aspect reticule 
(fig. 13.8) expliquant que la lesion s'arrache moins facilement. 
Certaines KS du visage ont un aspect inquietant car planes et 
tres pigmentees. 




Fig. 13.3 Keratose seborrheique hyperkeratosique. 



Fig. 13.6 Keratose seborrheique irritee. 
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La KS «clonale» est souvent peii pigmentee (fig. 13.9). Au 
microscope, elle comprend des amas ronds (ou nids) de cel- 
lules, parfaitement delimites par rapport a l'epiderme normal 
(fig. 13.10), faits de keratinocytes reguliers de petite taille, 
plus ronds que ceux du stratum spinosum adjacent. On n'y 
trouve pas de canaux ni de vacuoles comme dans Yhidroacan- 
thoma simplex qui peut lui ressembler (voir plus loin). 





Fig. 13.1 1 Maladie de Castellani. 




Fig. 13.12 Maladie de Castellani. 



La dermatose de Castellani ou dermatosis papulosa nigra 
(fig. 13.11) est une variante de KS qui se developpe sur 
phototype fonce et a un caractere familial. De petites lesions 
tres exophytiques noires ou brun tres fonce apparaissent 
d'abord sur les pommettes et peuvent s'etendre sur les autres 
zones du visage. Au microscope, elles sont exophytiques, 
papillomateuses, hyperkeratosiques et fortement pigmentees 
(fig. 13.12). L'aspect est tres proche d'une KS pigmentee et 
reticulee. 

ACANTHOME A GRANDES CELLULES 

Cette lesion peu connue se presente comme une petite plaque 
ou une papule solitaire, grise ou brun clair, situee principale- 
ment au cou et aux extremites, de moins de 1 cm (fig. 13.13), 
chez les adultes de plus de 70 ans. Cet acanthome ressemble a 
une KS ou a un lentigo ; son origine virale est discutee. 

La lesion est difficile a voir si elle n’est pas excisee tota- 
lement. L'hyperkeratose et l'acanthose sont identifiables par 
comparaison avec le bord normal (fig. 13.14). Au centre, le 
nombre de couches cellulaires est normal, mais les keratino- 
cytes sont plus volumineux (fig. 13.15) que ceux de la peau 
adjacente (fig. 13.16). C'est done la taille des keratinocytes 
qui est responsable de l’acanthose, d'ou le nom de l'entite. II 
n'y a pas de pseudokystes ni de cheminees comees comme 
dans la KS. 




Fig. 13.13 Acanthome a grandes cellules. 
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Fig. 13.14 Acanthome a grandes cellules. 




Fig. 13.17 Acanthome a cellules claires. 




Fig. 13.15 Acanthome a grandes cellules - centre. 




Fig. 1 3.1 6 Acanthome a grandes cellules - peau normale. 

ACANTHOME A CELLULES CLAIRES 

L'acanthome a cellules claires survient chez l'adulte, plus sou- 
vent aux membres inferieurs, et se presente comme une petite 
papule ou une plaque, en general de moins de 2 cm, avec 
bonne limitation peripherique et une collerette epidermique 
(fig. 13.17). Ces acanthomes sont roses ou rouges, legerement 
suintants et cliniquement inquietants en raison de l'aspect sail- 
lant et un peu erosif. II en existe des formes multiples eruptives. 



Fig. 13.18 Acanthome a cellules claires. 
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Fig. 13.19 Acanthome a cellules claires. 



II s'agit d’une lesion epidermique acanthosique, legerement 
hyperkeratosique, faite de cellules claires, et tres bien limitee 
par rapport a l'epiderme normal (fig. 13.18), notamment sur 
les bords (fig. 13.19). Ces cellules sont colorables par le PAS 
et sont regulieres. II y a une discrete hyperkeratose. On voit 
souvent une exocytose de polynucleaires neutrophiles. 
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ACANTHOME EPIDERMOLYTIQUE 

La forme classique est constitute de multiples papules 
rosees avec ou sans hyperkeratose, situees sur le scrotum 
ou les organes genitaux feminins (fig. 13.20). On incrimine 
des traumatismes locaux, et l'hypothese virale a ete evoquee 
sans qu’on puisse la demontrer. II existe aussi des formes soli- 
taires difficiles a reconnaitre cliniquement. 
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Fig. 13.20 Acanthomes epidermolytiques du scrotum. 







Fig. 13.21 Acanthome epidermolytique. 
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Fig. 13.22 Acanthome epidermolytique. 



Au microscope, l'epiderme est acanthosique, avec dans 
toute la lesion une epidermolyse (fig. 13.21) qui n’est pas dif- 
ferente de celle rencontree dans les ichtyoses epidermoly- 
tiques. L’ensemble de l'epiderme a un aspect «ebranle», avec 
des granulations anormales sur toute sa hauteur (fig. 13.22). 



TUMEURS FOLLICULAIRES BENIGNES 
TRICHOFOLLICULOME 

Le trichofolliculome siege principalement sur la face, sur- 
tout au nez, et peut etre observe chez les enfants et les adultes 
(fig. 13.23). Cette papule de moins de 1 cm est centree par un 
orifice dans lequel on peut voir du petit duvet, voire des poils 
terminaux (fig. 13.24). Sinon, l'aspect est celui d'une papule 
legerement ombiliquee. 




Fig. 13.23 Trichofolliculome. 






Fig. 13.24 Trichofolliculome - dermoscopie. 

II s'agit d'une volumineuse invagination infundibulaire 
(fig. 13.25) sur laquelle sont branches de multiples folli- 
cules plus ou moins grands mais complets, avec un segment 
inferieur, une tige pilaire et parfois des glandes sebacees. En 
fonction de la coupe, on peut avoir la fausse impression de 
structures kystiques. A l'abouchement des follicules « secon- 
daires», on voit de petites tiges pilaires (fig. 13.26), que la 
lumiere polarisee permet de bien mettre en evidence. 
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Fig. 13.25 Trichofolliculome - vue generate. 




Fig. 13.26 Trichofolliculome : follicules secondaires. 

DYSKERATOME VERRUQUEUX 

Cette tumeur de l'adulte (age moyen 60 ans) se presente 
comme un papulonodule keratosique (fig. 13.27) avec ombili- 
cation centrale dans un tiers des cas, et est localise le plus sou- 
vent a la tete ou au cou, et plus rarement sur le tronc. 

Le dyskeratome verruqueux est exophytique et crateri- 
forme, surmonte d'une hyperkeratose ortho- et parakerato- 
sique, et est parfois limite lateralement par un bee (fig. 13.28). 
A la partie basse, on voit des fentes acantholytiques, avec 




Fig. 13.27 Dyskeratome verruqueux. 




Fig. 13.28 Dyskeratome verruqueux. 




Fig. 13.29 Dyskeratome verruqueux. 

corps ronds et grains (fig. 13.29) ; l'aspect est celui de la mala- 
die de Darier. Si la lesion est solitaire, il n'y a pas de diagnos- 
tic differentiel. S ? il y a quelques lesions, on doit evoquer une 
maladie de Darier paucisymptomatique. 

PORE DILATE (PORE DE WINER) 

II s'agit d'un volumineux comedon isole, qu'on n'arrive 
jamais a extraire tout a fait, localise principalement au visage 
(front, region temporale et joue) chez l'adulte apres 40 ans 
(fig. 13.30). La bordure peut etre papuleuse avec un centre 
keratosique (fig. 13.31). 




Fig. 13.30 Pore dilate. 
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Le centre correspond a un grand sac infundibulaire acantho- 
sique, plus ou moins anfractueux (fig. 13.32), rempli de kera- 
tine compacte et eosinophile (fig. 13.33). L'acanthome des 




gaines pilaires {pilar sheath acanthoma) en est une variante, 
avec une paroi un peu plus bourgeonnante et une ouverture 
plus evasee. Contrairement au trichofolliculome, on ne voit 
pas de follicule complet dans la paroi. 

TUMEUR INFUNDIBULAIRE 

(OU TUMEUR DE L'INFUNDIBULUM PILAIRE 

OU INFUNDIBULOME) 

Cette petite lesion plane blanche ou plus claire que la peau 
normale est localisee principalement au visage (fig. 13.34). 
C'est dans les formes multiples qu’on peut faire le diagnos- 
tic clinique, car il y a de nombreuses macules au visage, 
mais aussi sur le tronc ou les fesses. Le contraste est evident 
lorsque la peau normale bronze (fig. 13.35). Le contour est 
geographique et la taille va de 3 a 1 5 mm. 

Cette tumeur est formee d’un petit plateau horizontal de 
cellules claires, situe sous fepiderme et connecte a celui-ci 
ou aux follicules par de petits ponts (fig. 13.36). Les cellules 
sont plus grandes et plus claires que celles de fepiderme et 
peuvent etre legerement PAS positives. En peripherie, on voit 
une basale epaisse et surtout des mottes de tissu elastique, deja 
visibles en coloration standard, mais mieux visualisees avec 
forceine (fig. 13.37). 




Fig. 13.34 Tumeur infundibulaire. 
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Fig. 13.36 Tumeur infundibulaire. 





Fig. 13.37 Tumeur infundibulaire (coloration a I'orceine). 



POROME FOLLICULAIRE (OU KERATOSE 
FOLLICULAIRE INVERSES) 

Cette tumeur benigne se voit chez l'adulte apres 60 ans, sur- 
tout au visage ou sur le cuir chevelu. II existe des formes 
exophytiques (fig. 13.38) et des formes plus planes et aussi 
hyperkeratosiques (fig. 13.39). 




Fig. 13.38 Porome folliculaire exophytique. 




Fig. 13.40 Porome folliculaire exophytique. 



La lesion est symetrique et bien limitee, avec une 
hyperkeratose ortho- et parakeratosique, exophytique 
(fig. 13.40) ou endophytique (fig. 13.41). Elle est faite de 
keratinocytes de grande taille souvent separes les uns des 
autres, donnant une fausse impression d'acantholyse ou 
un aspect «lache» a l'ensemble. II s'y associe des cellules 
dyskeratosiques ou de petits enroulements epidermo'ides 
(fig. 13.42). 

Le diagnostic differentiel comprend la keratose sebor- 
rheique irritee et le carcinome spinocellulaire, dans lequel il y 
a plus d'atypies et pas d'aspect «lache». 
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Fig. 13.41 Porome folliculaire endophytique. 




Fig. 13.42 Porome folliculaire - gros plan montrant 
les petits enroulements. 

TRICHILEMMOME (OU TRICHOLEMMOME) 

II s'agit d’une tumeur papuleuse et keratosique, situee le plus 
souvent au visage, et mesurant generalement moins de 1 cm 
(fig. 13.43). II existe des formes multiples dans la maladie 
de Cowden. L'aspect est celui de papules keratosiques legere- 
ment ombiliquees. 




Fig. 13.43 Trichilemmome dans un syndrome de Cowden. 




Fig. 13.44 Trichilemmome. 




Fig. 13.45 Trichilemmome. 



Au microscope, le trichilemmome est exo- et endophytique 
et recouvert d'une hyperkeratose ortho- ou parakeratosique 
(fig. 13.44). La limite laterale est nette. La tumeur est toujours 
connectee a fepiderme. A sa partie inferieure, elle est faite de 
cellules claires formant une palissade, bordee par une mem- 
brane basale epaisse (fig. 13.45). Les cellules sont colorables 
par le PAS, et ont un noyau excentre comme celles de la gaine 
folliculaire exteme. 

Le diagnostic differentiel est l’acanthome a cellules claires qui 
n’a pas de palissade ni de cellules cylindriques. Dans le carci- 
nome trichilemmal, il y a beaucoup plus d'atypies et des mitoses. 

PILOMATRICOME 

Le pilomatricome survient a tout age mais est preferentielle- 
ment vu chez les jeunes enfants (80 % des cas). II est localise 
principalement a la tete et au cou et moins frequemment aux 
membres superieurs. II y a une legere predominance feminine. 
Cette tumeur est dermo-hypodermique et se presente comme 
un nodule plus ou moins saillant (fig. 13.46 et 13.47). A la pal- 
pation, on sent une induration, irreguliere et bosselee. On voit 
parfois a travers fepiderme l'aspect calcifie. Dans certains cas, 
il existe une anetodermie au-dessus de la lesion (fig. 13.48), 
qui peut meme conduire a une lesion bulleuse. 
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Fig. 13.46 Pilomatricome. 



Fig. 13.49 Pilomatricome avec zone transitionnelle. 






Fig. 13.47 Pilomatricome vue generate. 



Fig. 13.50 Pilomatricome momifie. 




Fig. 13.48 Pilomatricome avec anetodermie. 



Au microscope, le pilomatricome est rond ou ovalaire 
(fig. 13.47) et peut etre kystique. II est fait d’une altemance de 
bandes de petites cellules basophiles a tres haut rapport nucleo- 
cytoplasmique avec activite mitotique importante, et de plages de 
cellules fantomes anucleees (fig. 13.49). L'image typique est celle 
de la zone transitionnelle ou Ton passe graduellement des cel- 
lules matricielles vers les cellules fantomes. La lesion est souvent 



enucleee lors de l'excision. Avec le temps, les zones matricielles 
disparaissent et il ne persiste plus que les cellules fantomes ; la 
pigmentation melanique est frequente (fig. 13.50). 

TRICHOBLASTOME (OU TRICHOEPITHELIOME) 

Le trichoblastome touche les adultes a 45 ans en moyenne, avec 
une nette predominance feminine. La lesion varie d’une petite 
papule couleur chair (fig. 13.51) a des lesions plus grandes 




Fig. 13.51 Trichoblastome isole. 
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Fig. 13.52 Trichoblastome en plaque. 




ressemblant au carcinome basocellulaire, qui peuvent etre par- 
fois pigmentees ou en plaque (fig. 13.52). Les localisations pre- 
ferentielles sont le sillon nasogenien et le nez ainsi que Tangle 
interne de Toeil. Les formes multiples autosomiques dominantes 
sont le syndrome de Brooke- Spiegler et la trichoepithelioma- 
tose, qui ont la meme origine genetique (fig. 13.53). 

Au microscope, il existe de nombreuses variantes archi- 
tecturales, en petits nodules, en gros nodules (fig. 13.54), cri- 




Fig. 13.55 Trichoblastome cribriforme. 




Fig. 13.56 Trichoblastome - aspect arborescent. 




Fig. 13.57 Trichoblastome - aspect en labyrinthe. 



briformes (fig. 13.55), arborescentes (fig. 13.56) ou rubanees 
(fig. 13.57). La silhouette montre une lesion symetrique et 
relativement bien limitee, pouvant toucher toute la hauteur du 
derme et habituellement sans connexion avec Tepiderme. La 
tumeur est faite de cellules tres basophiles, formant des lobules 
ou des travees, au sein d'un stroma cellulaire avec une pig- 
mentation melanique frequente. II n'y a habituellement pas de 




269 




DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



fentes de retraction contre les elements epitheliaux, mais des 
fentes a distance, entre le stroma et le tissu sain, marquant bien 
la limite peripherique. La forme rubanee {rippled) a un aspect 
labyrinthique, avec de multiples petites travees sans vraie dif- 
ferenciation folliculaire. La differenciation folliculaire typique 
est representee par des zones eosinophiles avec keratinisation 
folliculaire, situees au sein de massifs basophiles dormant une 
image «bleu autour, rouge au centre » (fig. 13.58). Certains 
lobules s'invaginent pour former une image proche de celle de 
la papille pilaire. Contrairement au carcinome basocellulaire, 
le trichoblastome donne un marquage positif avec l’anticorps 
PHLDA1 (fig. 13.59). 




Fig. 13.58 Trichoblastome - zones de keratinisation 
folliculaire. 




Fig. 13.59 Trichoblastome (marquage PHLDA1). 



TRICHOEPITHELIOME DESMOPLASTIQUE 

Cette tumeur se developpe chez l'adulte jeune (45 ans en 
moyenne) avec une tres nette predominance feminine (85 %). 
Elle est situee surtout au milieu de la joue (fig. 13.60) ou sur le 
front et plus rarement au nez. L'aspect clinique est celui d'une 
petite plaque couleur chair ou jaunatre, assez bien limitee et 
mesurant 0,5 a 1,5 cm. 



Au microscope, il s'agit d'une lesion a grand axe horizontal, 
occupant toute la hauteur du derme (fig. 13.61), non connec- 
tee a la surface. Elle est faite de petites travees de cellules 
basophiles sans artefacts de retraction (fig. 13.62), avec des 
petits kystes contenant une keratine lamellaire et parfois calci- 
fies. Le diagnostic differentiel est d'abord le carcinome baso- 
cellulaire sclerodermiforme (ou PHLDA1 n'est pas exprime, 
a la difference du trichoepitheliome desmoplastique), puis le 
carcinome annexiel microkystique. Dans environ 10 % des 
cas, la tumeur s'accompagne d'un naevus naevocellulaire tota- 
lement intrique aux elements epitheliaux. 




Fig. 13.60 Trichoepitheliome desmoplastique. 





Fig. 13.62 Trichoepitheliome desmoplastique. 





HAMARTOME FOLLICULAIRE BASALOIDE 

Cette lesion rare a plusieurs presentations cliniques : petite 
plaque isolee, multiples papules dans un secteur limite 
(fig. 13.63), forme lineaire (fig. 13.64) et forme generalisee. 

Au microscope, tous les follicules sont remplaces par 
des structures obliques et arborescentes (fig. 13.65), avec 
ebauches de kystes mais sans matrice pilaire, sans keratini- 
sation folliculaire ni tige pilaire. La surface est keratosique. 




Fig. 13.63 Hamartome folliculaire basaloTde localise. 




Fig. 13.64 Hamartome folliculaire basaloTde lineaire. 



La lesion peut former de petites papules bien limitees ressem- 
blant fortement au trichoblastome ou au naevus basocellulaire 
du syndrome de Gorlin (fig. 13.66). Le stroma est folliculaire, 
avec de la mucine et des cellules fusiformes. 



Le fibrofolliculome, le fibrome perifolliculaire et le trichodis- 
come represented des variantes morphologiques des lesions 
du syndrome de Birt-Hogg-Dube. II existe toutefois des fibro- 
folliculomes solitaires et des trichodiscomes multiples n’en- 
trant pas dans le cadre de ce syndrome. Ils siegent surtout au 
visage ; ce sont de multiples petites papules a centre ombilique 
ou comedonien (fig. 13.67). 

Au microscope, le fibrofolliculome est le plus caracteristique, 
avec une orientation verticale legerement oblique, un infundibu- 
lum dilate (fig. 13.68 et 13.69) autour duquel on trouve de fins 
prolongements plus ou moins reticules, situes au sein d’un stroma 
pilaire riche en mucine et contenant des cellules fusiformes. Le 
trichodiscome forme une papule a l’arriere d’un poil, au sein de 
laquelle on trouve de petits vaisseaux et des cellules fusiformes 
CD34+ au sein d’un stroma riche en mucine. La recoupe d’un 
fibrofolliculome peut donner cet aspect (fig. 13.70). Parfois, 
la structure folliculaire est plus anormale, mais elle conserve 
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Fig. 13.68 Fibrofolliculome. 



Fig. 13.71 Fibrofolliculome. 




Fig. 13.69 Fibrofolliculome. 




Fig. 13.70 Trichodiscome (recoupe de la fig. 13.68). 

un aspect vertical (fig. 13.71). Le fibrome perifolliculaire est 
centre par une annexe de petite taille entouree d’une zone de 
fibrose concentrique. On a parfois les trois images pour une 
seule lesion en realisant des recoupes multiples. 



HAMARTOME FOLLICULOSEBACE KYSTIQUE 

Cette lesion siege principalement au visage, surtout sur le nez, 
et se presente comme un papulonodule exceptionnellement 
pedicule (fig. 13.72). II y a une legere predominance mascu- 
line et l'age moyen est de plus de 40 ans. 

L’aspect au microscope est celui d'une structure kystique 
infundibulaire centrale, entouree de multiples glandes seba- 
cees matures, sans connexion directe avec la surface (fig. 13.73 
et 13.74). Le stroma est fibreux ou contient de fa£on typique 
des adipocytes. La lesion est tres proche de Thamartome lipo- 
mateux contenant des elements folliculaires. 




Fig. 13.72 Hamartome folliculosebace kystique. 




Fig. 13.73 Hamartome folliculosebace kystique. 

v J 










TUMEURS ET KYSTES CUTANES 




Fig. 13.74 Hamartome folliculosebace kystique. 

TUMEURS SEBACEES BENIGNES 
HYPERPLASIE SEBACEE 

Cette affection est banale apres la cinquantaine, sous forme 
isolee ou multiple, presque toujours au visage. La lesion 
typique est une papule ombiliquee (fig. 13.75), bien limitee, 
avec une peripherie j aunatre (fig. 13.77). 




Fig. 13.75 Hyperplasie sebacee du front. 




Fig. 13.76 Hyperplasie sebacee avec canal excreteur central. 




Fig. 1 3.77 Hyperplasie sebacee de couleur tres jaune. 





Fig. 13.78 Hyperplasie sebacee papuleuse. 

Au microscope, l’hyperplasie sebacee est bien circons- 
crite et centree par un infundibulum contenant de la kera- 
tine (fig. 13.76). De part et d’autre, on observe des glandes 
sebacees volumineuses mais de structure normale, l'en- 
semble etant proche d'une glande sebacee trop volumineuse. 
L'epiderme est souleve de part et d'autre, d'ou faspect de 
papules de couleur jaune, mais l'ombilication n'est pas obli- 
gatoire (fig. 13.78). 

ADENOME SEBACE 

Cette tumeur survient chez l’adulte apres 40 ans et est beau- 
coup moins frequente que l’hyperplasie sebacee. Elle doit 
toujours faire rechercher un syndrome de Muir-Torre. 
L'adenome sebace est arrondi, j aunatre, a surface lisse ou 
crouteuse et d'aspect gras (fig. 13.79 et 13.80). II mesure en 
general moins de 1,5 cm, mais peut occasionnellement etre 
plus grand. 

L'adenome sebace est symetrique, bien limite et exophy- 
tique (fig. 13.81), et fait de volumineux lobules sebaces, limi- 
tes par une ou plusieurs couches de sebocytes immatures 
basophiles peripheriques, et contenant de nombreux sebo- 
cytes matures (fig. 13.82). II n'y a pas de canal excreteur, les 
glandes semblant s'ouvrir directement a la surface (fig. 13.83), 
qui est parakeratosique et riche en neutrophiles. On peut, en 
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Fig. 13.80 Adenome sebace de la joue. 



Fig. 13.82 Adenome sebace avec plusieurs couches 
de cellules immatures. 





Fig. 13.83 Adenome sebace a silhouette typique. 



Fig. 13.81 Adenome sebace - surface parakeratosique. 



immunohistochimie, rechercher l'absence d'expression des 
molecules du systeme de reparation des mesappariement, en 
faveur du syndrome de Muir-Torre (MLH et MSH). 

SEBACEOME (ANCIENNEMENT 
EPITHELIOMA SEBACE) 

Le sebaceome est peu frequent et survient au visage chez 
l’adulte apres 50 ans; il a une couleur jaunatre ou brunatre 
(fig. 1 3 .84). En cas de syndrome de Muir-Torre, les sebaceomes 
et autres lesions sebacees sont multiples et peuvent apparaitre 
plus tot, avec une predominance feminine (fig. 13.85). 



j 



Fig. 13.84 Sebaceome - syndrome de Muir-Torre. 

Au microscope, on a de multiples elements nodulaires 
dermiques, connectes ou non a la surface et soulevant l’epi- 
derme. II y a une predominance de cellules immatures baso- 
philes, pouvant ressembler aux plages du trichoblastome 
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Fig. 13.85 Multiples lesions sebacees dans un syndrome 
de Muir-Torre. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 




Fig. 13.86 Sebaceome. 

v J 




Fig. 13.87 Sebaceome. 



(fig. 13.86 et 13.87). II y a toujours des sebocytes matures en 
nombre variable au sein de ces massifs basophiles. La forme 
kystique est quasi pathognomonique du syndrome de Muir- 
Torre (fig. 13.88). L'architecture et la cytologie permettent 
de distinguer le sebaceome du carcinome sebace. 




Fig. 13.88 Sebaceome kystique. 



NAVUS SEBACE (HAMARTOME SEBACE) 

Le naevus sebace est le plus souvent congenital, se presentant 
comme des papules lineaires ou des plaques, situees au visage 
ou au cuir chevelu (fig. 13.89). La couleur jaune, l'alopecie 
et la disposition lineaire sont tres evocatrices. Avec l'age, ces 
lesions ont une surface plus papillomateuse ou keratosique et 
de nombreuses tumeurs peuvent s'y developper. 

L'aspect microscopique evolue en fonction de l'age. 
Chez le nourrisson, on a une hyperplasie epidermique avec 
peu d'elements sebaces visibles (fig. 13.90), mais avec une 
absence de follicules terminaux. Chez l'adulte au contraire, 
les glandes sebacees sont bien mieux visibles, volumineuses, 
sans canal excreteur bien defini, et surmontees par une 
hyperplasie epidermique (fig. 13.91). Apres l'age de 30 ans, 
de multiples tumeurs principalement benignes peuvent 
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Fig. 13.90 Nsevus sebace du nourrisson. 




Fig. 13.91 Nsevus sebace avec hyperplasie chez un adulte. 




Fig. 13.92 Nsevus sebace complique de multiples tumeurs. 

survenir (fig. 13.92), dont la plus frequente est le trichoblas- 
tome (fig. 13.93) qui exprime PHLDA1 (fig. 13.94); on a 
parfois de petits bourgeons basophiles proches du tricho- 
blastome, mais naissant de l'epiderme (fig. 13.95). On peut 
voir sur un naevus sebace des tumeurs sebacees, sebaceomes 
et adenomes sebaces, des trichilemmomes et exceptionnel- 
lement des tumeurs annexielles malignes, trichoblastiques, 
sebacees ou sudorales. 




Fig. 13.93 Trichoblastome sur nsevus sebace. 




Fig. 13.94 Trichoblastome sur nsevus sebace - 
marquage PHLDA1. 




Fig. 13.95 Neogenese folliculaire sur nsevus sebace. 
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TUMEURS SUDORALES 
ECCRINES BENIGNES 



POROME 

Le porome eccrine trabeculaire est souvent exophytique et 
localise plus souvent aux extremites des membres. II est bien 
limite, rose et humide (fig. 13.96), entoure d'une collerette 
epidermique. II survient chez l’adulte et a un aspect clinique 
parfois inquietant, car on evoque un porocarcinome ou un 
melanome achromique dans les zones palmoplantaires. 

Au microscope, il peut etre exophytique (fig. 13.97) ou au 
contraire endophytique (fig. 13.98). II est connecte a l'epi- 
derme et surmonte d'une hyperkeratose variable. Les larges 
travees dermiques forment un reseau et sont faites de petites 
cellules rondes regulieres, bien separees des keratinocytes 
normaux (fig. 13.98). 

La forme superficielle ou hidroacanthoma simplex survient 
plus tard (age moyen 66 ans), est plus etalee, discretement 
keratosique, de couleur rosee ou brune, pouvant ressembler 




Fig, 13.98 Porome eccrine endophytique. 



a une keratose seborrheique (fig. 13.99). L'aspect est celui de 
nids de cellules porales tres bien limites dans l'epiderme, sans 
invasion trabeculaire du derme (fig. 13.100). Au sein de ces 
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massifs de cellules porales homogenes, on trouve de petits 
canalicules (fig. 13.101). 

II existe d'autres variantes de poromes : la dermal duct 
tumor qui n’est pas connectee a l'epiderme (fig. 13. 102) et Yhi- 
dradenome poro'ide se developpant dans le derme profond, les 



Fig. 13.101 Hidroacanthoma simplex. 



Fig. 1 3. 1 02 Dermal duct tumor. 



lobules de la partie basse etant plus proches de l'hidradenome. 
II existe aussi des formes complexes melant plusieurs types 
^architecture (fig. 13.103), la cytologie etant partout celle des 
cellules porales. On peut trouver des zones de keratinisation 
avec des cellules plus grandes, plus eosinophiles ainsi que des 
zones de necrose au centre des lobules les plus volumineux. 

SYRINGOMES 

Les syringomes peuvent etre isoles, au visage, mais ils sont sur- 
tout reconnaissables dans la forme multiple, qui touche le haut 
du visage, sous la paupiere inferieure (fig. 13.104) ou le tronc 
dans toute sa partie anterieure (fig. 13.105), des formes erup- 
tives etant possibles ( hidradenomes eruptifs de Darier-Jacquet ), 
notamment au cours de la grossesse. II s'agit de petites elevures 
papuleuses de couleur chair ou brunes, qui peuvent parfois lege- 
rement augmenter de volume et devenir prurigineuses a l'effort. 

Au microscope, il s'agit d'une tumeur dermique comprenant 
de multiples structures luminales entourees de deux couches 
cellulaires, et voisinant avec des travees parfois connectees 
sur ces lumieres et donnant un aspect en raquette ou en tetard 
(fig. 13.106). On peut en outre trouver de petits kystes kera- 
tinisants. Le stroma est souvent un peu fibreux voire desmo- 
plastique (fig. 13.107). II existe une variante a cellules claires, 
ou la lumiere n'est pas evidente a voir (fig. 13.108). 




Fig. 13.104 Syringomes sous-palpebraux. 
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Fig. 13.103 Porome eccrine complexe. 
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Fig. 13.106 Syringome. 




Fig. 13.107 Syringome. 




Fig. 13.108 Syringome a cellules claires. 

SPIRADENOME ECCRINE 

Cette tumeur se voit chez fadulte apres 30 ans et predomine 
chez 1'homme. Elle peut etre isolee et elle est douloureuse 
spontanement ou a la palpation. Des formes multiples peuvent 
se voir au cours de la cylindromatose, ou dans des lesions 
lineaires (fig. 13.109). La clinique n’est pas specifique hormis 
la douleur, la lesion etant un nodule a surface lisse. 



r s \ 




Fig. 13.109 Spiradenomes eccrines multiples lineaires. 




Fig. 13.110 Spiradenome eccrine. 




Fig. 13.1 1 1 Spiradenome eccrine. 



Le spiradenome n'est pas connecte a l'epiderme. II est 
fait de plusieurs lobules de taille variable separes les uns 
des autres (fig. 13.110) et pouvant s'encastrer comme les 
pieces d’un puzzle (fig. 13.111). II ya souvent des cavites vas- 
culaires dilatees au sein de la lesion. On trouve deux types 
cellulaires : des grandes cellules a noyau clair ebauchant des 
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formations alveolaires, et de petites cellules au cytoplasme 
peu abondant et au noyau dense correspondant a des cellules 
myo-epitheliales (fig. 13.112). Au sein de ces massifs et cor- 
dons, on peut voir des depots eosinophiles PAS positifs et 
des canaux, l’image pouvant se rapprocher fortement de celle 
du cylindrome. II y a en fait une continuity entre ces deux 
tumeurs. 




Fig. 1 3. 1 1 2 Spiradenome. 



CYLINDROME 

Le cylindrome peut etre isole, principalement sur le cuir che- 
velu (fig. 13.113), ou exister sous forme de multiples tumeurs 
du cuir chevelu mais aussi du tronc. La cylindromatose 
autosomique dominante, par mutation du gene CYLD , peut 
aboutir au tableau de « tumeurs en turban » (fig. 13.114). Le 
cylindrome est un nodule pouvant atteindre plusieurs cen- 
timetres de diametre, a surface lisse et parfois recouvert de 
telangiectasies. 

Au microscope, il s’agit d’une tumeur dermique, non 
connectee a l’epiderme, composee de lobules arrondis, 
faits de cellules basophiles (fig. 13.115), ayant parfois 
une disposition palissadique a la peripherie. Ces nodules 
sont entoures d’une zone eosinophile dense colorable au 
PAS, d’aspect hyalin, qu’on peut trouver aussi au centre 
des lobules (fig. 13.116). On peut y trouver des tubes 
glandulaires. 




Fig. 13.113 Cylindrome. 




Fig. 1 3. 1 1 4 Cylindromes multiples - tumeurs en turban. 




Fig. 13.115 Cylindrome exophytique. 

v J 




Fig. 1 3. 1 1 6 Cylindrome - aspect typique. 



HIDRADENOME 

Cette tumeur survient principalement chez l’adulte. Elle siege 
au visage et au cuir chevelu ou a la partie proximale des 
membres. II s’agit d’un nodule a surface lisse (fig. 13.117), 
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Fig. 13.118 Hidradenome. 




Fig. 1 3.1 1 9 Hidradenome - zone a cellules claires. 

parfois telangiectasique, avec dans des cas rares un pertuis 
d'ou sort un liquide filant. La taille est en general de 1 a 2 cm. 

Histologiquement, il s’agit d’une masse ronde, ou multilobu- 
lee, bien limitee a la peripherie (fig. 13.118). Les cellules sont 
eosinophiles ou plus claires (fig. 13.119). Quand la majorite sont 
claires, on parle d 'hidradenome a cellules claires (fig. 13.120). 
Les cellules sont PAS positives. Au sein de ces massifs, on 
voit des canaux glandulaires (fig. 13.121), ou de grandes cavi- 



tes contenant un liquide eosinophile d'aspect laque. Le stroma 
peut etre dense et hyalin. On peut trouver des cellules a mucus. 
II peut exister quelques mitoses. La frontiere avec l’hidradeno- 
carcinome est parfois difficile a tracer, d’autant qu'on a decrit 
des cas avec des metastases, a partir de tumeurs n’ayant pas de 
caracteristiques franchement malignes. II faut toujours conseil- 
ler d'exciser en totalite ces hidradenomes. 



TUMEURS SUDORALES APOCRINES 
BENIGNES 

SYRINGOCYSTADENOME PAPILLIFERE 

Cette tumeur peut se voir chez l'enfant ou chez fadolescent, a 
la surface d’un naevus sebace. Les autres cas surviennent plu- 
tot chez l'adulte et sont localises principalement au visage et 
au cuir chevelu. La tumeur est verruqueuse (fig. 13.122), peut 
devenir vegetante, mamelonnee et parfois suintante. Elle est 
en general petite, ne depassant pas 2 cm. On peut voir a la 
loupe des orifices avec emission d’une serosite ou de minus- 
cules kystes. En raison de cet aspect vegetant, elle est souvent 
prise pour un carcinome. 

Au microscope, la limitation est bonne, avec souvent une 
hyperplasie epidermique en bordure pouvant former des bees, 
ou des images rappelant le kerato-acanthome (fig. 13.123). 
II y a une invagination d’ elements epitheliaux qui s'etendent 
vers le derme, formant des lumieres longues et branchees 
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Fig. 13.122 Syringocystadenome papillifere de la joue. 




Fig. 1 3. 1 23 Syringocystadenome papillifere - silhouette 
typique. 

v y 

communiquant avec la surface (fig. 13.124). Ces lumieres 
sont bordees par des cellules cubo'ides ou cylindriques, avec 
une double couche cellulaire, Tune de cellules myo-epithe- 
liales et l'autre de cellules cylindriques montrant des images 
de secretion par decapitation (fig. 13.125). Le stroma est 
inflammatoire et contient souvent de nombreux plasmocytes. 
On trouve dans un cas sur deux les elements du naevus sebace 
de part et d'autre, avec notamment des structures glandulaires 
apocrines profondes dilatees (fig. 13.123). L'association 
syringocystadenome papillifere et trichilemmome est patho- 
gnomonique du naevus sebace. 




Fig. 13.124 Syringocystadenome papillifere - 
lumiere glandulaire apocrine. 




L 



Fig. 13.125 Syringocystadenome papillifere - 
revetement apocrine. 

HIDRADENOME PAPILLIFERE 

Cette tumeur survient principalement a la vulve ou plus rarement 
dans la zone peri-anale. Elle survient chez l'adulte. L'aspect clinique 
n’est pas identifiable : on voit un petit nodule non inflammatoire. 

La lesion est ronde ou ovalaire, bien limitee, sans connexion 
avec la surface, et formee d'innombrables lumieres realisant 
un reseau ou un labyrinthe (fig. 13.126). Ces lumieres sont 
bordees par une double couche cellulaire comme dans le 
syringocystadenome papillifere (fig. 13.127). Le stroma est 
souvent inflammatoire. On peut voir un materiel eosinophile 
dans les lumieres. 




Fig. 13.126 Hidradenome papillifere de la vulve. 




Fig. 13.127 Hidradenome papillifere. 
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Fig. 13.128 Syringome chondroide. 



Fig. 13.131 Syringome chondroide. 



SYRINGOME CHONDROIDE 
(TUMEUR MIXTE CUTANEE) 

Cette tumeur est le plus souvent apocrine. Elle predomine nette- 
ment chez Thomme a un age moyen de 55 ans. Elle est localisee 
dans la plupart des cas a la joue, ce qui fait toujours discuter la 
possibility d’une lesion salivaire. La presentation est celle d'un 
nodule a surface lisse de 1 a 2 cm de diametre (fig. 13.128). 

La lesion est dermique et bien limitee, sans connexion avec 
l'epiderme, et de forme arrondie ou ovalaire (fig. 13.129). Le 
stroma est tres particular, et contient souvent des adipocytes, 
mais principalement des zones mucineuses ou cartilagineuses, 
mises en evidence par le bleu Alcian (fig. 13.130). La tumeur 
comporte des lumieres glandulaires typiquement apocrines, 
en reseau, avec des cellules cylindriques pouvant montrer des 
images de secretion par decapitation (fig. 13.131). 

II existe une variante sudorale eccrine plus rare, tout a fait 
differente. Le stroma est identique, chondroide ou cartilagi- 
neux, mais les structures glandulaires sont des lumieres rondes, 
isolees, bordees d'une seule couche de cellules (fig. 13.132). 



Fig. 13.130 Syringome chondroide 
(coloration au bleu Alcian). 



Fig. 13.129 Syringome chondroide. 



Fig. 13.132 Syringome chondroide eccrine. 
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KYSTES CUTANES 
KYSTE EPIDERMOIDE 

C'est le kyste le plus banal, qui a de nombreuses presentations 
cliniques, avec une predominance nette au visage. L'origine 
est dans la majorite des cas infundibulaire. II existe toute- 
fois des kystes epidermiques d'inclusion (post-traumatiques), 
notamment aux mains, ainsi que des kystes plantaires qui sont 
d’origine virale HPV. Les kystes epidermoides se developpent 
particulierement dans l'acne. Ce sont des structures arrondies, 
de couleur chair ou jaunatre (fig. 13.133). Les plus petits sont 
les grains de milium ou microkystes, qui se developpent des 
l'enfance (fig. 13.134), avec ou sans acne. On peut les voir 
aussi sur des cicatrices, dans la porphyrie cutanee tardive et 
dans d’autres maladies bulleuses. Ces petits kystes font partie 
de la maladie de Favre et Racouchot; ils sont presents dans le 
syndrome de Brooke- Spiegler. 

Independamment de la taille ou du nombre, tous ces kystes 
ont la meme structure : une sphere a paroi epitheliale, avec epi- 
thelium pluristratifie keratinisant sur un mode epidermique; 
la couche granuleuse est toujours presente (fig. 13.135). Le 
contenu du kyste est fait de keratine lamellaire (fig. 13.136), 
avec parfois des bacteries. Dans les grains de milium, la paroi 




Fig. 1 3. 1 33 Kyste epidermoYde. 




Fig. 13.134 Multiples grains de milium. 




Fig. 1 3. 1 35 Kyste epidermoYde. 




Fig. 13.136 Grain de milium. 




Fig. 13.137 Kyste epidermoYde rompu avec inflammation dense. 

est tres mince mais reste pluristratifiee. II y a souvent des phe- 
nomenes de rupture de ces kystes, ce qui entraine une inflam- 
mation importante dans le derme (fig. 13.137) avec formation 
de granulomes a corps etrangers autour de lamelles de keratine. 



KYSTE TRICHILEMMAL 
(KYSTE PILAIRE OU « LOUPE ») 

Ce kyste survient chez les adultes, principalement au cuir che- 
velu (fig. 13.138), mais il peut exister ailleurs. II mesure un a 
plusieurs centimetres de diametre et peut avoir une couleur 
bleutee caracteristique au cuir chevelu. Les formes multiples 
peuvent etre familiales ; elles sont quelquefois associees a des 
maladies genetiques comme des dysplasies ectodermiques. 

Au microscope, le kyste trichilemmal est une sphere a paroi 
epitheliale multistratifiee (fig. 13.139), souvent enucleee simple- 
ment (fig. 1 3 . 140), avec une keratinisation de type trichilemmal, 
c ? est-a-dire sans couche granuleuse, ou les cellules deviennent 




Fig. 13.138 Kyste trichilemmal. 




Fig. 13.141 Kyste trichilemmal. 

plus volumineuses vers la lumiere (fig. 13.141). Le contenu du 
kyste est fait d'une keratine compacte eosinophile, qui peut ffe- 
quemment se calcifier ou s'ossifier. II existe des kystes hybrides, 
ayant une partie epidermoide et une autre trichilemmale. 

KYSTE DERMOTDE 

II s'agit d’un kyste malformatif, present souvent dans la petite 
enfance, dont la localisation la plus typique est la queue du 
sourcil (fig. 13.142). D’autres peuvent etre observes a Tangle 
interne de Tceil, ou plus rarement sur le front ou le cou, et dans 
la region sacrococcygienne. 

La paroi du kyste est de type pluristratifie, limitant une 
lumiere anfractueuse et irreguliere (fig. 13.143), avec parfois 
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Fig. 13.144 Kyste dermoTde avec cuticule festonnee. 

des annexes folliculaires ou sebacees incluses dans la paroi. 
On peut voir dans ce cas une cuticule eosinophile, comme 
dans le kyste sebace (fig. 13.144). 

KYSTE A DUVET 

Le tableau le plus frequent est celui de kystes multiples dans le 
cadre de la sebocystomatose, a transmission autosomique domi- 




Fig. 13.145 Kystes a duvet multiples. 




Fig. 1 3. 1 46 Kyste a duvet. 




Fig. 1 3. 1 47 Kyste a duvet. 

nante, par mutation de la keratine 1 7 (fig. 1 3. 145). Plus rarement, il 
y a des kystes a duvet isoles, qui se rapprochent du kyste dermoi'de. 

Les kystes sont de petite taille et ressemblent aux kystes epi- 
dermoides (fig. 13.146). La paroi est pluristratifiee. On trouve 
dans la lumiere une keratine lamellaire plus ou moins eosino- 
phile et de multiples petites tiges pilaires (fig. 13.147), qu’on 
voit mieux en lumiere polarisee. II y a souvent une reaction 
inflammatoire avec granulome de resorption. Ce kyste est aussi 
proche du kyste sebace ; dans la sebocystomatose, les patients 
peuvent avoir l’un ou l’autre, ou les deux types de kystes. 

KYSTE SEBACE 

Le kyste sebace vrai est beaucoup plus rare que le kyste epi- 
dermoide. La forme multiple classique est la sebocystomatose 
comprenant des kystes de taille moyenne, a contenu huileux 
(fig. 13.148). Ce kyste est en general de petite taille, mou a la 
palpation, et son ouverture entraine remission d’un liquide hui- 
leux. Les formes multiples peuvent se developper sur toute la 
face et sur le tronc et causer un prejudice esthetique important. 

II existe deux types de kyste sebace. Le kyste proximal ou 
seboglandulaire est de plus grande taille. II a une paroi de type 
epidermique avec des cellules sebacees en petits groupes en son 
sein (fig. 13.149). Le kyste sebace distal ou excretosebace est 
plus petit et peut contenir des lamelles de keratine, et la lumiere 
est bordee d'une cuticule eosinophile festonnee (fig. 13.150). II 
faut chercher les glandes sebacees a la peripherie du kyste, ou 
elles semblent etre en continuity avec la paroi. On peut trouver 
des kystes hybrides epidermoi'des et sebaces. 




Fig. 13.148 Kystes sebaces multiples. 
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Fig. 1 3. 1 49 Kyste sebace. 




Fig. 13.150 Kyste sebace avec cuticule. 



HIDROCYSTOME 

II en existe une forme eccrine et une apocrine, mais cette dis- 
tinction n ? a pas de consequence clinique. Les hidrocystomes 
sont localises au visage, particulierement autour des paupieres 
(fig. 13.151 et 13.152). Ils sont de taille variable et contiennent 
un liquide translucide. On peut aisement les vider mais ils se 
reforment. II existe une legere predominance feminine et l'age 
moyen est de 60 ans. On trouve environ deux kystes apocrines 
pour un eccrine. 

Les hidrocystomes apocrines ont parfois une colora- 
tion bleutee ou noiratre ( hidrocystome noir de Montfort) 
(fig. 13.153), car ils peuvent contenir des hematies. Certains 
font partie de maladies genetiques, notamment des dysplasies 
ectodermiques. 

Ces kystes contiennent une substance legerement basophile 
en coloration standard (fig. 13.152). La paroi est faite d’un 
revetement apocrine, cylindrique, avec secretion par decapita- 





Fig. 13.153 Hidrocystome apocrine noir. 

tion (fig. 13. 154). On peut observer des projections papillaires 
a l’interieur de la cavite ou a l'exterieur dans de petits blocs de 
cellules, ce qui fait parfois parler de cystadenome. 

Les hidrocystomes eccrines predominent aussi au visage 
(fig. 13. 155). Ils sont bordes d’une ou deux couches de cellules 
cubiques, parfois avec une cuticule luminale (fig. 13.156). 
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Fig. 13.154 Hidrocystome apocrine. 




Fig. 13.155 Hidrocystomes eccrines. 




Fig. 13.156 Hidrocystome eccrine. 



LESIONS EPITHELIALES PRECANCEREUSES 
ET MALADIE DE BOWEN 



KERATOSES ACTINIQUES 

Les keratoses actiniques sont de petites lesions d’abord squa- 
meuses puis keratosiques (fig. 13.157), rugueuses au toucher, 
developpees dans les zones photo-exposees. Elies sont plus fre- 
quentes chez rhomme, notamment en cas d’alopecie du vertex. 
Avec le temps, elles se multiplient, subissent des phenomenes 
inflammatoires, mais peuvent regresser spontanement. Certaines 
sont pigmentees. Leur taux de transformation est faible, difficile 
a evaluer avec precision. Elies surviennent des la quarantaine 





Fig. 13.159 Keratose actinique avec anomalies 
basales et parakeratose. 

chez les personnes a peau claire ayant une heliodermie marquee. 
La frequence augmente avec l'age ensuite. 

La keratose actinique discrete ou debutante est de petite 
taille, peu epaisse et d’abord interfolliculaire. L’epiderme 
devient atrophique, mais avec un festonnement de la basale 
lie a la multiplication des couches germinatives (fig. 13.158). 
La maturation keratinocytaire est perturbee, avec apparition 
d’une parakeratose et disparition focale de la couche granu- 
leuse (fig. 13.159). Dans le derme, il y a souvent une inflam- 
mation et une elastose actinique, ainsi qu’une proliferation 
des couches basales, qui peut aller jusqu’a des lesions en lan- 
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guettes penetrant dans le derme; la frontiere avec le carci- 
nome spinocellulaire micro-invasif est alors difficile a tracer. 

Dans les formes hyperkeratosiques (fig. 13.160), la couche 
comee s'epaissit jusqu'a une veritable come. L'epiderme est 
acanthosique et festonne (fig. 13.161). Dans les formes pigmen- 
tees (fig. 13.162), les anomalies epidermiques sont similaires, 
mais on a une hyperpigmentation de la basale et surtout une 
incontinence pigmentaire (fig. 13.163). Pour faire le diagnostic 
differentiel avec un melanome de Dubreuilh debutant, fimmu- 



nomarquage HMB45 est tres utile, l’anticorps Melan-A pouvant 
donner ici des fausses positivites dans les keratinocytes. 

Les keratoses arsenicales sont sans lien direct avec l'he- 
liodermie, presentes surtout aux paumes et aux plantes, 
(fig. 13.164) et s'associent a des carcinomes epidermoides, 
cutanes et pulmonaires. Au microscope, ces keratoses sont 
souvent inflammatoires (fig. 13.165), avec des atypies mul- 
tiples et un epiderme aspect bowenoide, alors que la keratose 
actinique est plutot atrophique et festonnee. 






Fig. 13.163 Keratose actinique pigmentee. 





Fig. 13.165 Keratose arcenicale. 



Fig. 13.162 Keratose actinique pigmentee. 
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KERATOSE LICHENO'IDE SOLITAIRE 

Cette lesion est frequente et survient apres 50 ans, dans les 
zones photo-exposees, surtout le dos des mains et les avant- 
bras. II y a en general des taches solaires multiples, et Tune 
d’elles devient brutalement inflammatoire, papuleuse et prend 
une couleur rouge fonce ou violacee (fig. 13.166). En l'ab- 
sence d’intervention, la lesion peut regresser entierement. Le 
changement rapide de la couleur et l’aspect inflammatoire 
(fig. 13.167) incitent a consulter. 



Au microscope, l’aspect est celui du lichen plan, avec acan- 
those hypertrophique, infiltrat dermique superficiel en bande 
(fig. 13.168) et necroses keratinocytaires (fig. 13.169) avec 
parfois incontinence pigmentaire (fig. 13.170). En l'absence 
de renseignements, il n’est pas possible de distinguer cette 
lesion du lichen plan (fig. 13.171). 

Les variantes sont les keratoses actiniques, les taches 
solaires et les keratoses seborrheiques avec inflammation 
licheno'ide associee. 





Fig. 13.169 Keratose licheno'ide. 




Fig. 13.168 Keratose lichenoTde. 



Fig. 13.171 Keratose lichenoTde : aspect de lichen plan. 
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MALADIE DE BOWEN 

Cette lesion est un carcinome epidermoide in situ, qui se deve- 
loppe sur le tronc, le visage ou les membres, sans predomi- 
nance nette dans les zones photo-exposees, a l'inverse des 
keratoses actiniques. La lesion est inflammatoire, keratosique 
et bien limitee (fig. 13.172). II s'agit d’une plaque erythema- 
teuse recouverte de squames (fig. 13.173), resistant a la cor- 
ticotherapie locale et augmentant en taille lentement avec 
l'age. Apres plusieurs annees, elle peut devenir invasive, mais 
elle se developpe principalement en superficie. Ces lesions 
existent egalement aux organes genitaux (VIN et PIN [vulvar 
et penile intraepithelial neoplasias ] indifferencies), ou le role 
des virus HPV est mieux etabli que sur la peau a distance. 

La maladie de Bowen comporte une acanthose importante, 
avec trouble de la maturation des keratinocytes (fig. 13.174), 
de nombreuses atypies nucleocytoplasmiques et des mitoses, 
aussi bien dans les couches basses que dans les couches hautes 
de l'epiderme (fig. 13.175). La couche cornee est epaisse et 
parakeratosique (fig. 13.176) et il y a le plus souvent une 
inflammation dermique associee. 




Fig. 13.172 Maladie de Bowen du dos de la main. 




Fig. 13.173 Maladie de Bowen avec squame epaisse. 



Certaines maladies de Bowen sont d’aspect clonal, avec de 
petits nids de keratinocytes atypiques, bien limites par rapport 
a l’epiderme normal. C’est ce qui etait appele « epithelioma de 
Borst et Jadassohn ». 




Fig. 13.174 Maladie de Bowen inflammatoire. 




Fig. 13.175 Maladie de Bowen avec nombreuses atypies. 




Fig. 13.176 Maladie de Bowen hyperkeratosique. 
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CORNES CUTANEES 

Une corne est une keratose plus haute que large (fig. 13.177), 
adherente, dure, et peut etre parfois tres epaisse. Elle peut 
survenir sur une lesion bien caracteristique, notamment une 
keratose actinique, une maladie de Bowen ou un carcinome 
spinocellulaire. II existe aussi des comes cutanees isolees 
benignes, sans atypie majeure de l'epiderme sous-jacent. 

Les cornes sont acanthosiques et recouvertes d'une hyper- 
keratose compacte eosinophile, ortho- ou parakeratosique 
(fig. 13.178). 

II existe une variante trichilemmale de come, ou la keratinisa- 
tion est trichilemmale, sans couche granuleuse et avec des grandes 
cellules a cytoplasme abondant comme dans le kyste trichilemmal. 







Fig. 13.179 Carcinome basocellulaire superficiel avec croutes. 




CARCINOMES B ASOC E LLU LAI RES 
CARCINOME BASOCELLULAIRE SUPERFICIEL 

Cette forme est de plus en plus frequente. Elle se developpe 
des la cinquieme decennie, principalement sur le tronc. II 
existe des formes multiples, notamment dans l'arsenicisme, le 
xeroderma pigmentosum, apres radiotherapie ou parfois sans 
raison connue. 



Ces carcinomes ont l’aspect d’une plaque erythemato- 
squameuse, proche du psoriasis ou de la maladie de Bowen 
(fig. 13.179). La surface est crouteuse et on peut voir de 
petites perles a la bordure de la lesion, mais on a plus souvent 
des lesions erythemateuses d'aspect inflammatoire, notam- 
ment dans les formes multiples (fig. 13.180). 

Au microscope, ce carcinome est fait de lobules de cel- 
lules basophiles, appendus a l'epiderme, et separes les uns des 
autres comme des « gourdes de pelerins» (fig. 13.181). Les 
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Fig. 13.182 Carcinome basocellulaire superficial. 

cellules sont cylindriques a la partie basse du lobule et for- 
ment une palissade peripherique (fig. 13.182). II y a souvent 
des artefacts de retraction et un infiltrat inflammatoire. 

CARCINOME BASOCELLULAIRE NODULAIRE 

C'est la forme de carcinome basocellulaire la plus frequente, 
survenant chez l’adulte apres 60 ans, avec une legere predo- 
minance masculine, probablement en train de s'inverser avec 
fallongement de la duree de vie. La localisation preferentielle 
est la tete et le cou, mais on peut le voir ailleurs. II s'agit d’un 
conglomerat de papules ou perles ou d’une lesion nodulaire iso- 
lee, a surface lisse, associee a des telangiectasies (fig. 13.183), 
avec possible ulceration. II peut exister une bordure perlee 
avec ulceration au centre (fig. 13.184). 

Au microscope, la tumeur est faite de lobules de cellules baso- 
philes, avec renforcement palissadique en peripherie, et artefacts 
de retraction. II y a souvent une connexion avec l'epiderme, lequel 
peut etre ulcere (fig. 13.185). L'infiltrat inflammatoire periphe- 
rique est frequent, riche en plasmocytes. Les lobules les plus 
volumineux sont centres par de la necrose (fig. 13.186). II existe 
de multiples variantes cytologiques, notamment a cellules claires, 
a cellules granuleuses, ou avec keratinisation epidermoide. 

Le diagnostic differentiel se fait avec le trichoblastome, qui 
a peu ou pas de connexion avec l'epiderme, pas de fentes de 
retraction, moins de palissade peripherique, des signes de kera- 




Fig. 13.183 Carcinome basocellulaire nodulaire 
a cote d'un naevus. 




Fig. 13.184 Carcinome basocellulaire nodulaire ulcere. 




Fig. 13.185 Carcinome basocellulaire de la paupiere. 




Fig. 13.186 Carcinome basocellulaire a gros nodules 
et fentes de retraction. 



tinisation folliculaire, un stroma riche en cellules fusiformes, et 
une silhouette symetrique sans aucune ulceration. Le marqueur 
PHLDA1 est positif dans le trichoblastome alors que Ber-Ep4 
Test dans le carcinome basocellulaire, mais cela n'est pas absolu. 
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CARCINOME BASOCELLULAIRE 
TRABECULAIRE 

Ce carcinome est de plus en plus frequent et est plus invasif 
que la forme nodulaire. Ces tumeurs ont une extension pro- 
fonde et sont souvent ulcerees (fig. 13.187). Le risque de reci- 
dive est plus eleve. 

Au microscope, il s'agit de travees plutot que de lobules 
(fig. 13.188), avec une penetration profonde en languettes ou petites 
travees (fig. 13. 189) pouvant envahir les structures sous-jacentes. 




CARCINOME BASOCELLULAIRE 
SCLERODERMIFORME 

Cette forme est la plus rare. Sur le plan clinique, il s'agit d'une 
petite plaque de couleur ivoire ou jaunatre, a contours mal 
limites (fig. 13.190), legerement dure a la palpation et qui 
peut s'ulcerer. La localisation preferentielle est le nez. Il y a 
un risque de recidive eleve, notamment dans les formes evo- 
luees tres etendues (fig. 13.191). 

Au microscope, ce carcinome est fait de multiples petites 
travees tres fines, s'etendant loin en profondeur (fig. 13.192), 
ainsi que lateralement. L'ulceration est frequente, de meme 
que l'inflammation, au sein d'un stroma fibreux ou sclereux 
(fig. 13.192). Les fentes de retraction au contact de ces petites 
travees profondes peuvent manquer (fig. 13.192). 

Le diagnostic differentiel se fait avec le trichoepitheliome 
desmoplastique, plus symetrique, bien limite, sans ulceration 
et contenant des kystes. Le carcinome annexiel microkystique 
a aussi des kystes, et les carcinomes sudoraux de type ductal 
contiennent des elements luminaux. Le marqueur PHLDA1 
est en principe negatif dans le carcinome basocellulaire 
sclerodermiforme. 




Fig. 13.190 Carcinome basocellulaire sclerodermiforme. 



Fig. 13.188 

v 



Carcinome basocellulaire trabeculaire. 

22 J 



294 




Fig. 13.189 Carcinome basocellulaire trabeculaire tres invasif. 
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Fig. 13.192 Carcinome basocellulaire sclerodermiforme. 

TUMEUR FIBRO-EPITHELIALE DE PINKUS 

Cette tumeur est un peu intermediate entre le trichoblastome et 
le carcinome basocellulaire. Elle siege au tronc, particulierement 
dans la region lombaire. II existe une forme en plaque, legere- 
ment surelevee, et une forme plus nodulaire, de couleur rose, 
rarement ulceree (fig. 13.193). La limite peripherique est bonne. 




Fig. 13.193 Tumeur de Pinkus du dos. 




Fig. 13.194 Tumeur de Pinkus. 

v 



Au microscope, on voit un enchevetrement de fines travees et 
de lobules de cellules basophiles (fig. 13. 194). Certains de ces ele- 
ments sont de type folliculaire et se rapprochent du trichoblastome 
alors que d'autres sont plus ronds, avec fentes de retraction et 
palissades et se rapprochent plus du carcinome basocellulaire. 
Cette lesion est de bon pronostic et peu invasive. Des formes mul- 
tiples existent notamment apres radiotherapie de la region dorsale. 



CARCINOMES SPINOCELLULAIRES, 

(OU epidermoTdes) 

KERATO-ACANTHOME (KA) 

Deux conceptions s'opposent, la premiere considerant qu’il 
s'agit d’une tumeur benigne, qui ressemble au carcinome spi- 
nocellulaire, mais a des caracteristiques propres et est auto- 
involutive. La deuxieme, aujourd’hui la plus courante, est 
celle d'un carcinome spinocellulaire dans une forme particu- 
liere, qui peut involuer mais pas toujours. 

La forme solitaire survient chez les sujets a peau claire, dans les 
zones photo-exposees. La tumeur debute par une lesion papuleuse 
ou nodulaire (fig. 13.195 et 13.196), avec augmentation rapide 
en taille, la lesion devenant crateriforme (fig. 13.197). Elle peut 
atteindre plusieurs centimetres en quelques semaines. Une regres- 
sion spontanee est possible, l'ensemble du processus s'etendant sur 
plusieurs mois. Toutefois, des recidives sont possibles, comme des 
formes tres extensives de KA «marginee centrifuge ». De ce fait, 
on recommande l'excision complete. 
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Fig, 13.200 Kerato-acanthome en voie de regression. 



Fig. 13.197 Kerato-acanthome crateriforme. 



Les formes multiples sont tres particulieres. La premiere, 
ou syndrome de Fergusson-Smith, est familiale, avec des 
dizaines de KA recidivants. Dans la seconde, sporadique, le 
syndrome de Grzybowski, les patients ont des centaines de 
petits KA souvent dans les zones photo-exposees. 

L'aspect microscopique depend du stade devolution. Dans 
la forme typique, il s'agit d’une lesion symetrique, bien limi- 
tee, exophytique (fig. 13.196) avec un bee de chaque cote 
(fig. 13.198). Les cellules sont grandes, claires et moins eosi- 
nophiles que les keratinocytes normaux (fig. 13.199). II y a de 
grands axes de keratinisation verticaux. La limite profonde peut 
etre assez nette, mais il existe des formes avec penetration de 
languettes tumorales dans le derme profond ou l'hypoderme. 
Il y a de francs signes de keratinisation, avec dyskeratose, des 
globes comes et des abces a neutrophiles ainsi que des fibres 
elastiques au sein des elements epitheliaux, mais ces signes ne 
sont pas specifiques. On adopte souvent le terme de «carci- 
nome spinocellulaire a type de kerato-acanthome ». 

Si Ton excise une forme en involution, on voit un cra- 
tere avec de la keratine, ou des kystes de type epidermoide, 
sans elements proliferants profonds (fig. 13.200); a finverse, 
on peut voir des signes d'agressivite histologique dans les 
formes ieunes, notamment des permeations perinerveuses 
(fig. 13.201). 



Fig. 13.199 Kerato-acanthome - globes cornes. 



Fig. 13.198 Kerato-acanthome tres exophytique. 



Fig. 13.201 Permeation perinerveuse 
dans un kerato-acanthome. 



CARCINOME SPINOCELLULAIRE 
(EPIDERMOTDE) 

La forme la plus courante est celle des zones photo-exposees, 
se developpant sur des keratoses actiniques. Il y a une pre- 
dominance masculine, en particulier chez l'homme chauve 
avec de nombreuses keratoses actiniques (fig. 13.202). Les 
autres formes surviennent sur des lesions tissulaires pre- 
existantes, notamment des ulceres, des cicatrices de brulure, 
des infections (comme le lupus tuberculeux), des zones de 
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radiodermite (fig. 13.203) ou le lichen sclereux. II s’agit 
d’une tumeur ulcerovegetante ou a surface keratosique ou 
cornee (fig. 13.204). 

Au microscope, la tumeur ne differe pas selon le contexte 
clinique. Dans les formes sur heliodermie, on a des images de 
keratose actinique associees. Pour les autres, il y a souvent des 
signes de la maladie preexistante (ulcere, granulome, lichen 




Fig. 13.202 Carcinome spinocellulaire sur keratose actinique. 




Fig. 13.203 Carcinome spinocellulaire sur radiodermite. 




Fig. 13.204 Carcinome spinocellulaire exophytique. 



sclereux, etc.). Le carcinome spinocellulaire est une tumeur 
invasive, s'etendant vers le derme (fig. 13.205) ou l'hypo- 
derme. Elle est faite de lobules et travees de cellules eosi- 
nophiles, avec des phenomenes de dyskeratose, des globes 
cornes (fig. 13.206) et une parakeratose plus ou moins epaisse 
avec ou sans ulceration (fig. 13.207). II y a presque toujours 
un infiltrat inflammatoire. La mesure de la profondeur de 




Fig. 13.205 Carcinome spinocellulaire. 




Fig. 13.206 Carcinome spinocellulaire - globes cornes. 




Fig. 13.207 Carcinome spinocellulaire - inflammation. 
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Fig. 13.208 Carcinome spinocellulaire - atypies et mitoses. 




Fig. 13.210 Carcinome verruqueux. 



l'atteinte est un facteur de pronostic important, surtout au-dela 
de 6 mm d'epaisseur. L'invasion perinerveuse et la permeation 
vasculaire sont des facteurs de mauvais pronostic, mais le 
degre de differenciation est moins important. Sur le plan cyto- 
logique, on voit des atypies, des mitoses et parfois des mitoses 
atypiques (fig. 13.208). 

On decrit de nombreuses variantes, notamment a cellules 
claires, a cellules fusiformes, acantholytiques et des carci- 
nomes peu differencies desmoplastiques pour lesquels les 
marqueurs immunohistochimiques sont essentiels (keratines 
large spectre et p63 surtout). 

CARCINOME VERRUQUEUX 

II s'agit d'une forme particuliere de carcinome epidermo'ide 
survenant dans la bouche (papillomatose orale floride), sur 
la peau notamment aux extremites (carcinome cuniculatum, 
fig. 13.209) et dans les zones anales et genitales (tumeur de 
Buschke-Lowenstein) . 

Le diagnostic histologique est souvent difficile, car on a une 
acanthose, une papillomatose, et des invaginations se prolongeant 
vers le derme (fig. 13.210). On a parfois du mal a differencier 
ce carcinome verruqueux d'une hyperplasie pseudocarcino- 
mateuse, tant la differenciation est bonne, sans atypie majeure 
(fig. 13.211). On a parfois l'image clinique des vermiottes, qui 
sont des filaments de keratines qu'on peut exprimer de la tumeur 
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Fig. 13.209 Carcinome verruqueux. 




Fig. 13.21 1 Carcinome verruqueux - proliferation 
endophytique. 




(fig. 13.212 et 13.213). La correlation anatomoclinique est essen- 
tielle, car des tumeurs tres invasives peuvent etre tres bien dif- 
ferenciees et peu inquietantes sur le plan histologique. 










Fig. 13.213 Aspect de vermiotte sur carcinome verruqueux 
(coupe du bas). 



CARCINOMES ANNEXIELS 

CARCINOMES SUDORAUX ECCRINES 
Porocarcinomes 

Ce sont les carcinomes annexiels les plus frequents, pre- 
dominant chez l’adulte a un age moyen de 75 ans, plus 
frequents chez les femmes. Les deux tiers sont localises 
aux membres inferieurs (fig. 13.214). On distingue deux 
formes, la forme trabeculaire exophytique et la forme 
superficielle. 

Dans la forme trabeculaire, la plus frequente, la tumeur 
ressemble au porome eccrine, mais est plus grande et sou- 
vent ulceree (fig. 13.214). L'architecture reproduit celle du 
porome eccrine avec de grands elements endo- ou exophy- 
tiques (fig. 13.215), formant un reseau ou des lobules mul- 
tiples avec des atypies, des mitoses, certaines zones ayant la 
cytologie porale caracteristique (fig. 13.216). II y a parfois des 
elements franchement epidermoides dans le derme, qui sont 
souvent entoures de fentes de retraction, ce qui est un des ele- 
ments du diagnostic (fig. 13.217). 




Fig. 13.214 Porocarcinome trabeculaire. 
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Fig. 13.215 Porocarcinome exophytique. 




Fig. 1 3.21 6 Porocarcinome trabeculaire - atypies. 




Fig. 1 3.21 7 Porocarcinome - zones de keratinisation. 



La forme superficielle ressemble a une keratose sebor- 
rheique geante, a extension lente et a surface crouteuse ou 
ulceree (fig. 13.218). On y observe des nids de keratinocytes 
atypiques, parfois de grande taille, mais il persiste le plus sou- 
vent des keratinocytes d’aspect nettement poral (fig. 13.219). 
On peut trouver des lobules tumoraux dans le derme super- 
ficiel, notamment dans les lymphatiques, ce qui explique 
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Fig. 13.218 Porocarcinome superficiel. 




Fig. 13.219 Porocarcinome superficiel intra-epidermique. 




Fig. 13.220 Metastases de porocarcinome. 



que cette forme peut metastaser (fig. 13.220). Une migration 
pagetoide dans fepiderme est possible, dans les formes primi- 
tives comme dans les metastases (fig. 13.221). 





Fig. 13.221 Metastase epidermotrope de porocarcinome. 

Carcinomes eccrines sclerosants 

On range dans ce groupe le carcinome annexiel microkystique et 
le carcinome syringomateux. Le carcinome microkystique a une 
double differenciation epidermoide et sudorale, et survient chez 
des adultes d’age moyen, avec une legere predominance femi- 
nine. La localisation typique est le visage, notamment la joue et 
la levre superieure. L'aspect clinique est celui d'une petite plaque 
induree parfois retractee, couleur peau normale ou legerement 
ivoire, rappelant le carcinome basocellulaire sclerodermiforme, 
et qui a une forte propension a la recidive (fig. 13.222). 

La tumeur est tres invasive (fig. 13.223), avec des petits lobules 
epitheliaux a la partie haute, formant des kystes remplis de keratine 
lamellaire (fig. 13.224). Vers la profondeur, il y a plus de travees, 
moins de kystes et des elements syringomateux (fig. 13.225). II y 
a souvent une infiltration tres profonde, dans l’hypoderme, notam- 
ment dans les septums avec des permeations perinerveuses. 

Le carcinome eccrine syringomateux n’est pas veritable- 
ment different sur le plan clinique ; l’induration de la lesion 
est plus palpable que visible (fig. 13.226). Sur le plan histo- 
logique, l'architecture est la meme, mais il n ? y a pas de kystes 
keratinisants ; on a des tubes sudoraux et de petites travees 
parfois tres invasives, jusqu'a des elements monocellulaires 




Fig. 13.222 Recidive a la partie interne d'un carcinome 
microkystique. 
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Fig. 13.223 Carcinome microkystique de toute la hauteur 
du derme. 




Fig. 13.224 Carcinome microkystique (partie haute) et kystique. 




Fig. 13.225 Carcinome microkystique - partie inferieure, 
aspect trabeculaire. 

en profondeur (fig. 13.227). Le stroma est tres fibreux, ce qui 
justifie rappellation de « carcinome eccrine sclerosant ». 

Ces deux carcinomes ont surtout une malignite locale avec 
un fort risque de recidive, justifiant une excision avec une 
marge saine de securite. 



a 




Fig. 13.226 Carcinome eccrine syringomateux. 




Fig. 13.227 Carcinome eccrine syringomateux. 

v __ J 

Carcinomes eccrines derivant de la 
partie profonde de I'appareil sudoral 

Les trois tumeurs de ce groupe sont Y hidradenocarcinome , le 
cylindro carcinome et le spiradenocarcinome eccrine. 

L'hidradenocarcinome est sans doute le plus frequent. Ces 
tumeurs surviennent a tout age ; leur aspect clinique n'est pas 
specifique. II s'agit d'un nodule plus ou moins volumineux, 
a surface lisse, pouvant survenir dans diverses localisations 
telles que le pied (fig. 13.228) ou le bras. 

Histologiquement, rhidradenocarcinome est de grande 
taille (fig. 13.229), souvent mal limite, comprenant dans les 
cas les plus typiques des zones a cellules claires (fig. 13.230). 
Les cellules sont de taille moyenne, a noyau central, formant 
aussi des structures canalaires au sein des massifs ou de veri- 
tables lumieres glandulaires. Le stroma hyalin, l’existence de 
structures kystiques remplies d'une substance eosinophile et 
des zones de keratinisation sont evocateurs de rhidradenocar- 
cinome. Le diagnostic de malignite repose sur farchitecture 
plus que sur la cytologie, car il n ? y a pas toujours de franches 
atypies ou une forte activite mitotique (fig. 13.231). 
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Fig. 13.228 Hidradenocarcinome de la plante. 




Fig. 13.229 Hidradenocarcinome. 





Fig. 13.231 Hidradenocarcinome - cellules atypiques. 



Le cylindrocarcinome et le spiradenocarcinome sont les 
equivalents malins des cylindromes et spiradenomes. 

Carcinome eccrine mucipare 

II s'agit d’une tumeur rare, qui survient a tout age, mais plus 
souvent apres 60 ans. La localisation preferentielle est la pau- 
piere (fig. 13.232). II s'agit d'un nodule plus ou moins grand, 
de couleur chair, parfois ulcere. 

Histologiquement, on voit des amas de cellules epi- 
theliales basophiles, situes dans un stroma mucineux 
tres abondant (fig. 13.233). Au sein des lobules, on 
peut trouver des elements canalaires ou des ebauches de 
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Fig. 13.234 Carcinome eccrine mucipare - 
ebauche de structures glandulaires. 
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Fig. 13.235 Carcinome eccrine mucipare (coloration 
au bleu Alcian). 



lumiere (fig. 13.234). Le stroma est tres riche en mucine 
(fig. 13.235); cette image evoque une metastase de carci- 
nome mammaire ou colique, qu’il faut toujours eliminer 
avant de penser a une tumeur cutanee primitive. 

Adenocarcinome (ou adenome) 
papillaire digital agressif 

Cette tumeur doit etre connue, car sa presentation est trom- 
peuse, et il y a un risque de recidive locale et de metastase. 
Elle touche l'adulte jeune, avec une nette predominance 
masculine, surtout aux mains, a la face palmaire des doigts 
(fig. 13.236), parfois sous la tablette ungueale, et aussi aux 
pieds. Elle mesure d’un a plusieurs centimetres de diametre. 

Histologiquement, il s'agit d’une tumeur dermique (fig. 13.237), 
pouvant toucher le muscle et l'os sous-jacent. L'aspect se rap- 
proche de celui de l’hidradenome, avec des elements kystiques 
ou il y a des projections papillaires, et des elements plus solides 
contenant des structures canalaires (fig. 13.238). Le stroma peut 
etre hyalin (fig. 13.239). Les mitoses et atypies peuvent manquer 
complement ; on ne distingue done plus fadenome et l’adenocar- 
cinome. C'est done la localisation qui est essentielle au diagnostic, 
ces tumeurs pouvant ressembler a un cystadenome ou a un hidra- 
denome. Une excision avec bonne marge saine est indispensable. 



r n 




Fig. 13.236 Adenocarcinome papillaire digital agressif. 





Fig. 13.238 Adenocarcinome papillaire digital - tubes 
glandulaires. 
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Fig. 13.239 Adenocarcinome papillaire digital - stroma hyalin. 



CARCINOMES SUDORAUX APOCRINES 

II s’agit d’un groupe de tumeurs annexielles malignes ayant une 
differenciation apocrine. II en existe de nombreuses varietes, 
notamment des syringocystadenocarcinomes, des hidradeno- 
carcinomes papilliferes, des hidradenocarcinomes apocrines, 
etc., qui sont l'equivalent malin des tumeurs benignes portant 
le meme nom. 

Ces carcinomes predominent chez l’adulte apres 60 ans et 
sont localises dans les zones riches en glandes apocrines, les 
creux axillaires (fig. 13.240), les organes genitaux, mais aussi 
le cuir chevelu et le visage. II s’agit de nodules uniques ou 
multiples, de taille pouvant aller jusqu’a plusieurs centimetres. 

Les signes de la differenciation apocrine sont des cellules 
cylindriques avec secretion par decapitation, les lumieres 
allongees branchees les unes sur les autres (fig. 13.241), la 
presence de cellules mucipares (fig. 13.242) et les projec- 
tions papillaires a l'interieur des cavites (fig. 13.243). Pour le 
diagnostic de malignite, il y a ici encore la taille, l’architec- 
ture generate, l’ulceration, les mitoses et les atypies. 

II est tres important de discuter toujours une metastase 
notamment de carcinomes mammaire, colique ou ovarien. Le 
contexte clinique et le bilan paraclinique sont essentiels. 




Fig. 13.240 Carcinome apocrine du creux axillaire. 




Fig. 13.241 Carcinome apocrine avec architecture 
de type papillifere. 




Fig. 13.242 Carcinome apocrine avec cellules a mucus. 




Fig. 13.243 Carcinome apocrine avec projections papillaires. 

CARCINOMES ANNEXIELS PI LAI RES 

Carcinome trichilemmal 
(ou tricholemmal) 

La forme la plus classique est exophytique, avec une crois- 
sance rapide, survenant chez des adultes de plus de 70 ans, 
dans les zones photo-exposees, comme le front et le cuir 
chevelu (fig. 13.244). Elle mesure quelques centimetres, est 
ulceree et parfois recouverte d’une croute. Le pronostic est 
relativement bon, sans metastase habituellement. 
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Fig. 13.244 Carcinome trichilemmal. 




Fig. 13.245 Carcinome trichilemmal. 




Fig. 13.246 Carcinome trichilemmal - multiples atypies. 



Au microscope, la tumeur est faite de cellules claires, 
a noyau excentre, rappelant la gaine folliculaire exteme 
(fig. 13.245). Les mitoses et atypies nucleocytoplasmiques 
sont tres marquees (fig. 13.246). On a souvent en peripherie 
un aspect de palissade sans fente de retraction. II existe des 
formes tres superficielles, avec bonne limitation profonde et 
laterale, et d'autres formes plus invasives (fig. 13.247). Les 
cellules claires sont colorables par le PAS. 





Fig. 13.247 Carcinome trichilemmal - invasion dermique. 

Carcinomes trichoblastiques 

Ces carcinomes confondus avec les carcinomes basocellu- 
laires, sont aujourd'hui mieux reconnus. Ils sont localises 
sur l’ensemble des teguments, y compris dans des zones 
non classiques pour les carcinomes basocellulaires, telles 
que les membres ou le tronc. Certains sont localement inva- 
sifs, recidivants, sans ulceration (fig. 13.248), et d'autres 
au contraire sont ulceres et de grande taille (fig. 13.249), 
pouvant envahir les structures osseuses sous-jacentes, 




Fig. 13.248 Recidive multifocale d'un carcinome trichoblastique. 




Fig. 13.249 Carcinome trichoblastique vegetant ulcere du dos. 
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et ont un risque metastatique. Ils surviennent chez des 
adultes, a un age inferieur a celui du carcinome basocellu- 
laire. Des formes particulieres sur terrain de radiotherapie 
sont decrites. 

Le diagnostic de malignite se fait par la grande exten- 
sion en profondeur (fig. 13.250), l'ulceration (fig. 13.251), 
la mauvaise limitation, la penetration dans les structures 
sous-jacentes, notamment le muscle et l'os. Les mitoses sont 
frequentes. Les permeations perinerveuses ou l'invasion vas- 
culaire sont possibles (fig. 13.252), expliquant le fort taux de 
recidives et les eventuelles evolutions metastatiques. Les cel- 
lules peuvent avoir un aspect grisatre, faisant evoquer un car- 
cinome neuro-endocrine. 

Les elements du diagnostic sont ceux permettant de recon- 
naitre le trichoblastome, notamment les elements de differen- 
ciation pilaire, le stroma particulier (fig. 13.253), l'absence de 
fente de retraction en peripherie et surtout la keratinisation de 
type folliculaire donnant une image « rouge au centre, bleu 
autour»(fig. 13.254). 




Fig. 13.252 Carcinome trichoblastique avec invasion 
vasculaire. 





Fig. 1 3.253 Carcinome trichoblastique - aspect folliculaire 
arborescent. 



Fig. 13.250 Carcinome trichoblastique avec invasion 
profonde. 





Fig. 1 3.251 Carcinome trichoblastique trabeculaire et ulcere. Fig. 1 3.254 Carcinome trichoblastique - keratinisation 

folliculaire. 
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CARCINOMES SEBACES 

II en existe plusieurs formes : le carcinome extra-oculaire 
survenant dans les zones photo-exposees chez les sujets 
ages (fig. 13.255), les carcinomes sebaces dans le cadre du 
syndrome de Muir-Torre qui sont parfois petits, et les carci- 
nomes sebaces oculaires dont la localisation principale est la 
paupiere inferieure (fig. 13.256). 

Au microscope, ces carcinomes sont invasifs et mal limi- 
tes (fig. 13.257). II y a des elements sebaces immatures et des 
sebocytes matures dans les cas les plus typiques (fig. 13.258), 
et des elements de keratinisation epidermoide. La malignite 
est en general facile a affirmer, mais c'est la differenciation 
qu'on a parfois du mal a identifier (fig. 13.259). L’existence 
de sebocytes matures (fig. 13.260), de petits canaux a cuticule 
rouge (fig. 13.261) ou d’un aspect architectural en labyrinthe 
(i rippled) sont des elements evocateurs. Les cellules expriment 
la cytokeratine 17, l'EMA et le recepteur aux androgenes, 
mais pas la CK7. 

Dans certains cas, on a des equivalents sebaces de la mala- 
die de Bowen, c ? est-a-dire des carcinomes sebaces intra- 
epidermiques (in situ). 




Fig. 13.255 Carcinome sebace du front. 




Fig. 13.256 Carcinome sebace oculaire. 




Fig. 13.257 Carcinome sebace - invasion dermique 
et mauvaise limitation. 




Fig. 13.258 Carcinome sebace de la paupiere. 




Fig. 13.259 Carcinome sebace - sebocytes basophiles. 
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Fig. 13.260 Carcinome sebace - sebocytes matures. 



Fig. 13.263 Maladie de Paget peri-anale. 





Fig. 13.261 Carcinome sebace - canaux sebaces 
avec cuticule eosinophile. 




Fig. 13.264 Maladie de Paget penoscrotale. 



MALADIE DE PAGET 

La maladie de Paget mammaire debute presque toujours au 
mamelon et a l’aspect d’une erosion suintante (fig. 13.262), 
d’un eczema ou meme d’un psoriasis. Le caractere unilateral 
et asymetrique attire l’attention. Les formes extramammaires 
sont par ordre de frequence vulvaires, peri-anales (fig. 13.263) 
et genitales masculines (fig. 13.264). Contrairement a celles 




Fig. 13.262 Maladie de Paget mammaire classique. 




Fig. 13.265 Maladie de Paget avec grandes cellules claires. 

du sein, ces formes extramammaires ne s’accompagnent d’un 
cancer sous-jacent que dans 15 a 20 % des cas. 

L’aspect histologique ne differe pas selon la localisation. 
On voit des cellules claires isolees en migration epidermique 
(fig. 13.265), parfois groupees en nids arrondis et pouvant 
envahir le derme (fig. 13.266). Le cytoplasme peut prendre 
un aspect basophile meme en coloration HE (fig. 13.267). 
Les immunomarquages sont utiles, notamment la CK7 qui est 
presque toujours exprimee (fig. 13.268). 






Fig. 13.266 Maladie de Paget avec multiples nids 
intra-epidermiques. 




Fig. 13.267 Maladie de Paget avec cellules 
a cytoplasme bleute. 




Fig. 13.268 Maladie de Paget - immunomarquage 
cytokeratine 7. 
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NAVUS MELANOCYTAIRES 



Le naevus melanocytaire, anciennement naevus pigmentaire ou 
naevus naevocellulaire, est une hyperplasie circonscrite benigne 
de melanocytes dans la peau. Les naevus sont un groupe de 
lesions avec un grand pleomorphisme clinique et histologique. 

NAlVUS DERMIQUES 




Les naevus dermiques sont des lesions ou la proliferation 
melanocytaire siege uniquement dans le derme. On distingue 
historiquement sur le plan clinique et histologique les naevus 
dermiques de Miescher et d’Unna. Les naevus dermiques de 
Miescher correspondent a des papules exophytiques a sur- 
face lisse, en dome, developpees principalement sur le visage 
(fig. 13.269). Leur pigmentation est variable, de la couleur 
peau normale au brun fonce (fig. 13.269 et 13.270). Ils siegent 
le plus souvent au visage. Au microscope, les melanocytes 
forment une lesion bien limitee dans le derme, soulevant l'epi- 
derme (fig. 13.271). La cytologie et rarchitecture des melano- 
cytes sont caracterisees par une maturation vers la profondeur. 
En superficie, les melanocytes sont regroupes en theques, par- 
fois pigmentees. Leur noyau est arrondi, nucleole, avec par- 
fois des dystrophies nucleates (fig. 13.272). Les theques sont 
separees par de la fibrose. En profondeur, les melanocytes sont 
plus petits, et forment des coulees ou des plages (fig. 13.273). 




Fig. 13.269 Naevus dermiques de Miescher. 
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Fig. 13.271 Naevus dermique de Miescher. 




Fig. 13.272 Naevus dermique de Miescher - superficie. 




Fig. 13.273 Naevus dermique de Miescher - profondeur. 



Le naevus dermique d'Unna est caracterise cliniquement 
par son aspect papillomateux exophytique. II se trouve plus 
frequemment sur le cou, dans les grands plis ou sur le tronc 
(fig. 13.274). Cette architecture papillomateuse exophytique 
est visible egalement au microscope (fig. 13.275). Les mela- 
nocytes ont le meme aspect que dans le naevus de Miescher 
(fig. 13.276), avec une maturation en profondeur. 




Fig. 13.274 Naevus dermique d'Unna. 




Fig. 13.275 Naevus dermique papillomateux d'Unna. 




Fig. 13.276 Naevus d'Unna - superficie. 



Les naevus dermiques peuvent egalement etre le siege d’une 
maturation neuroide a leur partie profonde, ou les cellules 
deviennent fiisiformes et evoquent un neurofibrome. On voit 
parfois une metaplasie adipocytaire au sein des naevus dermique 
du visage, ou une ossification localisee (osteonaevus de Nanta). 
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LENTIGO 



NAVUS JONCTIONNELS 



On designe sous le nom de lentigo ou lentigo simplex des 
petites macules pigmentees brun clair a brun fonce, non 
aggravees par l’exposition solaire (a la difference des ephe- 
lides). Ces lentigos siegent sur les muqueuses, mais aussi sur 
la peau (fig. 13.277). Les formes multiples entrent parfois 
dans le cadre de maladies genetiques (voir chapitre 10). On 
decrit aussi des lentigos etoiles parmi les effets secondaires 
possibles de la phototherapie (fig. 13.278). Histologiquement, 
le lentigo simplex est caracterise par une hyperpigmentation 
melanique des keratinocytes, et par une hyperplasie lentigi- 
neuse des melanocytes (melanocytes isoles dans la couche 
basale epidermique) sans theque visible (fig. 13.279). 




Les naevus jonctionnels correspondent a la proliferation 
de melanocytes au sein de la couche basale epidermique. 
Lorsqu’ils sont faits de theques jonctionnelles, on parle de 
naevus jonctionnel thecal (fig. 13.280). Les theques sont 
situees dans la couche basale epidermique, au sommet ou 
sur le flanc des cretes epidermiques. Elies sont de taille 
variable, relativement pigmentees par leur contenu en mela- 
nine (fig. 13.281). Lorsque le naevus jonctionnel est fait de 
theques et de nombreux melanocytes individuels dans la 
couche basale epidermique, on parle de naevus jonctionnel 
lentigineux (fig. 13.282). La lesion est fortement pigmentee 
(fig. 13.283). Dans tous les cas, le naevus benin est caracte- 
rise par sa symetrie ; il s'arrete nettement lateralement, sou- 
vent par une theque d ? arret (ou «de securite») (fig. 13.284). 
Cliniquement, les naevus jonctionnels sont maculeux ou dis- 
cretement papuleux et sont fortement pigmentes (brun fonce 
a noir). Ils sont typiquement arrondis ou ovalaires, syme- 
triques, monochromes, a contours reguliers, mesurant moins 
de 5 mm (fig. 13.285). 

NAVUS COMPOSE 

On parle de naevus compose, ou naevus mixte, pour decrire 
les naevus melanocytaires ayant histologiquement une 
composante dermique et une composante jonctionnelle 
intra-epidermique. 




Fig. 13.278 Lentigos multiples apres phototherapie. 




Fig. 13.279 Lentigo simplex. 




Fig. 13.280 Naevus jonctionnel thecal. 




Fig. 13.281 Naevus jonctionnel thecal. 
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Fig. 13.282 Naevus jonctionnel 
lentigineux. 




Fig. 13.285 Naevus jonctionnels du dos. 



NAlVUS ATYPIQUE 

Le terme de naevus atypique est utilise pour decrire clini- 
quement des lesions melanocytaires ne remplissant pas 
tous les criteres cliniques de benignite. Un naevus clini- 
quement atypique peut etre de grande taille, polychrome, 
a bords irreguliers, asymetrique (fig. 13.286). Ces atypies 
sont parfois marquees (fig. 13.287). On parle de syndrome 
des naevus cliniquement atypiques chez les patients ayant un 



grand nombre de naevus (>50), de grande taille (>5 mm), 
avec des atypies cliniques, des lesions sur les zones non 
photo-exposees et avec apparition de naevus a l'age adulte 
(fig. 13.288). Ce syndrome, parfois familial, est associe a un 
sur-risque de melanome. 

II est important de retenir que les atypies cliniques ne pre- 
jugent pas des atypies histologiques d’une lesion, et inver- 
sement. Clark a decrit sous le nom de naevus dysplasique 
les naevus ayant des atypies histologiques, cytologiques ou 
architecturales. Ces lesions sont souvent de grande taille, 
asymetriques (fig. 13.289). Parmi les atypies, on note la forte 
densite de la composante lentigineuse (fig. 13.290), la pre- 
sence de theques au sommet des papilles, la presence d’une 
migration pagetoide focale, les noyaux anguleux hyper- 
chromes (fig. 13.291), les theques «en pont» qui semblent 
anastomoser deux cretes epidermiques voisines, et la fibro- 
plasie du derme papillaire autour des cretes epidermiques 
(fig. 13.292). La gradation des atypies histologiques a une 
tres mauvaise reproductibilite interobservateur. Le plus sou- 
vent, il n’y a pas vraiment d'argument pour un melanome de 
faible epaisseur, mais l'intensite des atypies rend parfois le 
diagnostic differentiel complexe. 




Fig. 13.283 Naevus jonctionnel 
lentigineux. 



Fig. 13.284 Naevus jonctionnel - 
bord net. 
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Fig. 13.290 Naevus jonctionnel avec atypies. 




Fig. 13.291 Naevus jonctionnel avec atypies. 



Fig. 1 3.292 Naevus avec atypies - theques en pont. 




NAlVUS DE SUTTON 

Le naevus de Sutton, ou halonaevus, decrit une forme d'evo- 
lution d’un naevus, avec apparition d’un halo hypo- ou achro- 
mique, et disparition progressive de la lesion pigmentee 
laissant une zone achromique plane qui peut ensuite repig- 
menter (fig. 13.293 et 13.294). Ce phenomene touche surtout 



les naevus du tronc chez l’adolescent. II se traduit histologi- 
quement par la dissociation de la proliferation melanocytaire 
par un infiltrat lymphocytaire dense, prenant parfois un aspect 
licheno'ide, avec diminution progressive du nombre des mela- 
nocytes lesionnels (fig. 13.295). A la difference de la regres- 
sion d'un melanome, le phenomene de Sutton ne laisse pas de 
tissu cicatriciel dermique en fin devolution. 
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NAVUS DE MEYERSON 






Le naevus de Meyerson correspond a l’eczematisation d’un 
naevus preexistant. La lesion pigmentee devient erythema- 
teuse, plus papuleuse, parfois prurigineuse ou suintante 
(fig. 13.296). Au microscope, il existe une acanthose et 
une spongiose epidermique autour ou au sein de la lesion 
melanique (fig. 13.297). La proliferation melanocytaire 
jonctionnelle n'est pas toujours facile a voir au sein de 
l'epiderme spongiotique, lorsqu'elle est peu pigmentee 
(fig. 13.298). 




Fig. 13.296 Naevus de Meyerson. 

(collection Pr. M A. Richard) 




NAVUS CONGENITAUX 

Les naevus congenitaux designent les lesions pigmen- 
taires melanocytaires presentes a la naissance, ou devenant 
visibles dans les premieres annees de vie, ayant egalement 
des caracteristiques histologiques evocatrices. La majorite 
des naevus congenitaux sont de taille petite (< 1,5 cm a 



l'age adulte) ou moyenne (entre 1,5 et 20 cm a l'age adulte) 
(fig. 13.299). D’autres, bien plus rares, sont tres etendus 
(naevus congenital geant, >20 cm a l'age adulte) et peuvent 
s'accompagner d'une melanose neuromeningee (fig. 13.300). 
De maniere generate, le naevus congenital est brun clair a 
brun fonce, a surface un peu verruqueuse, avec une hyper- 
trophie et une hyperpigmentation des tiges pilaires en regard. 





Fig. 13.300 Naevus congenital geant. 
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Au microscope, le naevus congenital peut etre dermique 
(fig. 13.301), mixte (fig. 13.302), ou beaucoup plus rarement 
jonctionnel pur. La composante jonctionnelle, lorsqu'elle 
existe, est floride, avec des theques volumineuses, un contin- 
gent lentigineux parfois marque. La composante dermique 
est souvent mal limitee, avec des melanocytes de tres petite 




Fig. 13.301 Naevus congenital dermique. 




Fig. 13.303 Naevus congenital - extension sous-endotheliale. 



taille en profondeur, a noyau rond basophile et haut rapport 
nucleocytoplasmique. Ils forment des trainees ou des files 
indiennes au sein du collagene dermique (fig. 13.301). Les 
melanocytes peuvent s’etendre dans les parois vasculaires, en 
sous-endothelial (fig. 13.303), ou encore dans les fascias ou 
les muscles lisses et stries (fig. 13.304). 



Fig. 13.302 Naevus congenital mixte. 




Fig. 13.304 Naevus congenital - invasion musculaire. 




N/tVUS BLEUS 

Les naevus bleus sont une famille de lesions melanocy- 
taires dermiques caracterisees par une cytologie fusiforme 
et dendritique avec pigmentation. Le ncevus bleu com- 
mun est une papule bleutee a noire, bien limitee, situee 



sur le visage ou les extremites, pouvant apparaitre a tout 
age (fig. 13.305). Parfois, les lesions sont regroupees 
en amas (naevus bleus agmines) ou de plus grande taille 
(fig. 13.306). Les ncevus bleus cellulaires sont une variante 
histologique situee avec predilection sur le cuir chevelu ou 





Fig. 13.305 Naevus bleu. 



Fig. 13.306 Grand naevus bleu. 
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en zone lombofessiere. Histologiquement, le naevus bleu 
commun est une lesion dermique fibreuse et pigmentee 
a limites floues (fig. 13.307). Les melanocytes sont fusi- 
formes ou dendritiques, contenant beaucoup de melanine, 
sur un fond fibreux collagenique abondant (fig. 13.308). 
Le naevus bleu cellulaire est caracterise par son extension 




Fig. 13.307 Naevus bleu commun. 




Fig. 13.308 Naevus bleu commun. 

NAVUS DE SPITZ 

Le naevus de Spitz est une lesion habituellement developpee 
chez l'enfant sous la forme d'un nodule rose, d’aspect parfois 




Fig. 13.31 1 Naevus de Spitz. 



en profondeur dans l'hypoderme avec une silhouette en 
«battant de cloche » (fig. 13.309). II existe des plages plus 
densement cellulaires faites de melanocytes moins pigmen- 
tes, un peu plus epithelioides, a noyau ovalaire finement 
nucleole (fig. 13.310). 




Fig. 13.309 Naevus bleu cellulaire. 




Fig. 13.310 Naevus bleu cellulaire - cytologie. 



franchement angiomateux et d'apparition rapide (fig. 13.311). 
II est typiquement non pigmente et siege frequemment sur 
le visage, parfois sur les membres (fig. 13.312). Au micro- 
scope, il s'agit d’une lesion en dome, symetrique, avec hyper- 
plasie epidermique en regard (fig. 13.313). Les melanocytes 
ont une cytologie epithelioide ou fusiforme anguleuse, avec 
des noyaux volumineux, vesiculeux, a nucleole preeminent 
(fig. 13.314). Ils forment de grandes theques jonctionnelles 
et dermiques superficielles, dans un stroma lache ou fibreux 
richement vascularise (fig. 13.315). II existe dans les naevus 
de Spitz benins une maturation cytologique et architectu- 
rale en profondeur (fig. 13.316). Dans les demieres annees, 
le concept de tumeur de Spitz atypique a ete propose pour 
decrire des lesions melanocytaires spitzo'ides atypiques par 




Fig. 13.312 Naevus de Spitz. 





Fig. 13.315 Naevus de Spitz - superficie. 





Fig. 1 3.31 4 Naevus de Spitz - cytologie. 



Fig. 1 3.31 6 Naevus de Spitz - profondeur. 





Fig. 1 3.31 7 Tumeur de Spitz atypique. 



Fig. 13.318 Tumeur de Spitz atypique - mitose dermique. 



leur survenue a un age plus eleve, leur grande taille, leur den- en profondeur (fig. 13.318), mais n'ayant pas suffisamment 

site cellulaire (fig. 13.317), leur infiltration en profondeur, d'anomalies pour diagnostiquer un melanome. Ces tumeurs 

leur absence de maturation, et surtout la presence de mitoses atypiques ont parfois un potentiel metastatique regional. 
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NAVUS DE REED 

Le naevus de Reed (aussi appele naevus de Spitz pigmente aux 
Etats-Unis) est une papule fortement pigmentee, de crois- 
sance rapide, symetrique, typiquement situee sur la racine 
des membres des jeunes adultes (fig. 13.319). Sa croissance 
rapide peut etre inquietante, mais il s'agit d’une lesion benigne. 

Au microscope, l’aspect typique est celui d’une papule 
bien limitee, avec hyperplasie epidermique et proliferation 
melanocytaire fusiforme tres pigmentee (fig. 13.320). Les 
melanocytes ont des noyaux allonges, un peu vesiculeux et 
nucleoles, mais moins fortement que les cellules spitzoides 
(fig. 13.321). Ils constituent des theques verticales et hori- 
zontales obscurcissant la jonction dermo-epidermique, sou- 
lignees par un infiltrat lymphocytaire dermique superficiel 
mele de melanophages (fig. 13.322). Le pigment melanique Fig ‘ 13 - 319 Nsevus de Reed ' 
est situe sur toute la hauteur de l'epiderme, jusque dans la 
couche comee. La lesion s'arrete tres nettement lateralement. 





Fig. 13.320 Naevus de Reed. Fig. 13.321 Naevus de Reed - cytologie. Fig. 13.322 Naevus de Reed - 

architecture. 



NAVUS RECIDIVANT 

Le naevus recidivant, ou pseudomelanome d’Ackerman, est 
une situation anatomoclinique de repigmentation au sein d'une 
cicatrice d’exerese incomplete de naevus, ou au sein d’un naevus 
traumatise (fig. 13.323). La pigmentation est cliniquement irre- 
guliere, asymetrique, polychrome. De la meme maniere, l’aspect 
histologique est celui d’une proliferation jonctionnelle de mela- 



nocytes «recolonisant» l’epiderme, au-dessus d’une cicatrice 
(fig. 13.324). Les melanocytes sont lentigineux, avec des atypies 
nucleaires, et une migration pagetoide frequente (fig. 13.325). En 
l’absence de renseignement clinique, l’aspect est parfois indis- 
cemable d’un melanome in situ. La notion de traumatisme ou 
de chirurgie anterieure est done ici primordiale pour l’analyse 
histologique. 
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pseudomelanome d'Ackerman. 



Fig. 13.324 Naevus recidivant - cicatrice Fig. 13.325 Naevus recidivant - atypies. 
dermique. 
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MELANOMES 

Les melanomes cutanes sont des tumeurs malignes develop- 
pees aux depens des melanocytes. La classification anatomo- 
clinique encore utilisee actuellement identifie cinq types 
principaux de melanomes : le melanome superficiel extensif 
{superficial spreading melanoma , [SSM]), le melanome nodu- 
laire {nodular melanoma [NM]), le melanome lentigineux de 
Dubreuilh {lentigo maligna [LM]), le melanome acrolentigi- 
neux {acral lentiginous melanoma [ALM]) et le melanome 
lentigineux des muqueuses. II existe d’autres formes rares de 
melanomes, parmi lesquelles le melanome desmoplastique 
parfois associe au LM. 




Fig. 13.326 Melanome superficiel extensif. 



MELANOME SUPERFICIEL EXTENSIF (SSM) 

Le SSM est principalement situe sur le tronc et les membres. 
II s’agit d'une lesion pigmentee, maculeuse puis papuleuse, 
puis nodulaire, pouvant etre ulceree (fig. 13.326, 13.327 et 
13.328). La lesion est polychrome, asymetrique, extensive, 
avec des bords irreguliers. L’evolution du SSM est schema- 
tisee sous la forme d’une phase de croissance horizontale 
intra-epidermique puis dermique superficielle, suivie 
d’une phase de croissance verticale. Au microscope, la 
lesion a une silhouette asymetrique, et est de grande taille 
(fig. 13.329). La composante intra-epidermique est carac- 
terisee par des melanocytes souvent globuleux, epithe- 
lioi'des, migrant dans les couches de l’epiderme sur un mode 




Fig. 13.327 Melanome superficiel extensif ulcere. 
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uni- ou pluricellulaire (migration pagetoide) (fig. 13.330). 
Les theques jonctionnelles sont souvent volumineuses, de 
taille et de forme inegales, et il peut exister une invasion 
du derme par les melanocytes atypiques, en plages sans 
maturation cytologique vers la profondeur, avec une acti- 
vity mitotique faible le plus souvent (fig. 13.331). Le derme 
adjacent contient souvent un infiltrat lymphocytaire reac- 
tionnel et des melanophages. 

Le melanome in situ , ou de niveau I de Clark, est stric- 
tement intra-epidermique (fig. 13.332). Le niveau de 




Fig. 13.330 Melanome superficiel extensif - migration 
pagetoTde. 



Clark II decrit l'invasion du derme papillaire sans com- 
blement de celui-ci (fig. 13.333). Le niveau de Clark III 
decrit le comblement du derme papillaire par la lesion 
(fig. 13.334). Les niveaux de Clark IV et V correspondent 
respectivement a l’envahissement du derme reticulaire 
et de l’hypoderme. L'indice de Breslow, correspondant 
a l’epaisseur maximale de la lesion en millimetres, entre 
la couche granuleuse epidermique et la derniere cellule 
tumorale en profondeur, est le facteur pronostique le plus 
puissant dans les melanomes. 




Fig. 13.331 Melanome superficiel extensif invasif. 




Fig. 13.332 Melanome superficiel Fig. 13.333 Melanome superficiel Fig. 13.334 Melanome superficiel 

extensif - migration pagetoYde - Clark I. extensif - Clark II. extensif - Clark III. 
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La regression spontanee est un phenomene relativement fre- 
quent dans les melanomes, correspondant a la disparition com- 
plete ou partielle des melanocytes tumoraux, accompagnee 
de remaniements inflammatoires tissulaires. Cliniquement, la 
regression se traduit par une zone blanchatre ou rosee cicatri- 
cielle au sein d’une lesion pigmentee (fig. 13.335). II peut y 
persister une pigmentation grisatre. Au microscope, la regres- 
sion est initialement une inflammation lymphoide au sein de la 
tumeur. Elle est plus facilement identifiable a la phase plus tar- 
dive de disparition des melanocytes, qui sont remplaces par une 
zone de fibrose inflammatoire, comprenant des melanophages, 
un infiltrat lymphocytaire en densite variable, et une vasculari- 
sation capillaire irreguliere (fig. 13.336, 13.337 et 13.338). 




Fig. 13.335 Melanome avec regression. 




Fig. 13.337 Melanome regressif. 



Fig. 13.338 Melanome regressif. 



Fig. 13.336 Melanome entierement 
regressif. 

MELANOME NODULAIRE 

Le melanome nodulaire est cliniquement un nodule de crois- 
sance rapide, souvent ulcere, sans lesion plane preexistante 
(absence de phase de croissance horizontale). II peut etre 
pigmente (fig. 13.339) ou achromique. Histologiquement, 
il s'agit d'un nodule dermique (fig. 13.340) de melanocytes 



atypiques. La lesion est bien limitee lateralement, et la 
composante intra-epidermique laterale, pageto'fde ou lenti- 
gineuse, est absente ou limitee au maximum a trois cretes 
epidermique au-dela du nodule (fig. 13.341). La cytologie 
est variable, souvent epithelio'ide ou pleomorphe, avec des 
mitoses (fig. 13.342). 










Fig. 13.339 Melanome nodulaire. 





Fig. 13.340 Melanome nodulaire. 
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Fig. 13.341 Melanome nodulaire. 



Fig. 13.342 Melanome nodulaire - cytologie. 
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MELANOME LENTIGINEUX 
DE DUBREUILH (LM) 

Ce melanome est situe dans les zones de dommages actiniques chro- 
niques (visage, plus rarement avant-bras ou cou). II a une longue 
phase de croissance horizontale, et notamment une croissance tres 
longtemps intra-epidermique, qualifiee autrefois de «melanose de 
Dubreuilh». Ce terme n'est plus employe, au profit de melanome de 
Dubreuilh in situ. Le LM in situ est une grande macule pigmentee 
dechiquetee du visage, polychrome, tres mal limitee (fig. 13.343). 
devolution vers le LM invasif est marquee par un epaississement 
localise de la lesion, qui peut former un nodule ulcere (fig. 13.344). 



Histologiquement, le LM in situ est fait de melanocytes atypiques 
disposes de maniere lentigineuse confluente ou continue dans la 
couche basale epidermique (fig. 13.345). II existe typiquement une 
atrophie epidermique et une elastose solaire associees. L'extension 
de la proliferation aux gaines folliculaires est un bon argument en 
faveur de la malignite (fig. 13.346). devolution de la lesion est 
marquee par fapparition de grandes theques jonctionnelles ebran- 
lees, parfois faites de melanocytes fusiformes, puis d'une invasion 
du derme par les cellules tumorales (fig. 13.347). A ce stade, la 
classification de la lesion se fait alors sur l'aspect lateral lentigineux 
de la proliferation tumorale. La migration pageto'ide est un pheno- 
mene tardif et focal dans les LM. 







Fig. 13.343 Melanome de Dubreuilh in situ. 
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Fig. 13.346 Melanome de Dubreuilh - atteinte pilaire. 





Fig. 13.347 Melanome de Dubreuilh invasif. 
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MELANOME DESMOPLASTIQUE 

Le melanome desmoplastique est une forme de melanome 

invasif dermique survenant sur peau chroniquement photo- 

exposee. Cliniquement, il s'agit d’un nodule fibreux peu speci- 

fique, dont le diagnostic est tres difficile (fig. 13.348). II existe 

parfois une pigmentation epidermique irreguliere en regard. 

Histologiquement, la lesion apparait peu cellulaire au faible 

grossissement (fig. 13.349). Le stroma fibreux, desmoplastique, 

est abondant. Les melanocytes tumoraux sont fusiformes, non 

pigmentes, et forment des faisceaux et coulees. Les noyaux sont 

un peu irreguliers en taille et en forme ; les mitoses sont excep- 

tionnelles (fig. 13.350). Un argument histologique d’orientation 

est la presence d'amas de lymphocytes au sein de la lesion. Le 

diagnostic est plus simple lorsqu'on identifie des engainements 

nerveux (fig. 13.35 1) ou s’il existe une composante lentigineuse 

jonctionnelle a type de melanome de Dubreuilh (fig. 13.352). 

Les cellules tumorales expriment la proteine SI 00 dans la 

grande majorite des cas, mais pas le MelanA ni HMB45. F ‘ 3 ;, ™ ^ lanome desmoplastique. 

& J ^ (Coll. Dr Olivier Cogrel.) 





Fig. 13.349 Melanome desmoplastique. 




Fig. 13.350 Melanome desmoplastique - detail. 




Fig. 13.351 Melanome desmoplastique - 
engainements nerveux. 




Fig. 13.352 Melanome desmoplastique - composante 
lentigineuse jonctionnelle. 
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MELANOME ACROLENTIGINEUX (ALM) 

C'est une forme de melanome se developpant sur la peau acrale 
(paumes et plantes), ainsi qu’au niveau des ongles. II s'agit au 
depart d’une lesion maculeuse pigmentee irreguliere, tres mal 
limitee (fig. 13.353). devolution est marquee par l’apparition de 
papules ou nodules sur la lesion (zones invasives), d’ulcerations, 
et de zones blanches ou rosees de regression au sein de la lesion 
(fig. 13.354). L'ALM ungueal se developpe le plus souvent dans 
la matrice ungueale, et donne lieu a une melanonychie irregu- 
liere, a bords non paralleles, avec extension de la pigmentation 
au repli sus-ungueal (eponychium) ou au perionychium (signe 
de Hutchinson) (fig. 13.355). Histologiquement, les ALM 
sont caracterises par l’architecture lentigineuse confluente ou 



continue des melanocytes dans la couche basale epidermique 
(fig. 13.356). II peut exister des grandes theques jonctionnelles 
ebranlees, et l’extension des melanocytes aux canaux excreteurs 
sudoraux est un bon signe d'orientation (fig. 13.357). Parfois, 
une intense inflammation sous-epidermique rend difficile a voir 
la proliferation melanocytaire basale (fig. 13.358). L’aspect 
histologique est similaire dans l ? epithelium matriciel pour les 
ALM ungueaux. La phase in situ est faite d’une proliferation de 
melanocytes aux noyaux hyperchromes, anguleux, disposes de 
maniere lentigineuse sur la basale, avec presence de melano- 
cytes atypiques dans les couches suprabasales (fig. 13.359). Les 
ALM invasifs ont souvent une cytologie fusiforme pigmentee 
dans le derme (fig. 13.360). 




Fig. 13.353 Melanome 
acrolentigineux debutant. 




Fig. 13.354 Melanome 
acrolentigineux evolue. 




Fig. 13.355 Melanome 
acrolentigineux ungueal. 






Fig. 13.356 Melanome 
acrolentigineux in situ. 



Fig. 13.357 Melanome 
acrolentigineux. 



Fig. 13.358 Melanome 
acrolentigineux - inflammation. 
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Fig. 13.360 Melanome acrolentigineux matriciel ungueal invasif. 



Fig. 13.359 Melanome acrolentigineux matriciel ungueal in situ. 



MELANOME LENTIGINEUX 
DES MUQUEUSES 

Ce melanome correspond a une macule pigmentee, orale, 
nasale, genitale ou anorectale, qui s'etend progressivement. 
La lesion devient secondairement invasive et forme un nodule 
souvent ulcere au sein de cette macule pigmentee. Au micro- 
scope, il s'agit d'une proliferation melanocytaire lentigineuse 
epitheliale atypique rappelant le melanome acrolentigineux. 
Le diagnostic est souvent porte au stade invasif. 
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TUMEURS FIBROBLASTIQUES 
ET FIBRO-HISTIOCYTAIRES BENIGNES 

Ces tumeurs sont nombreuses. Nous presentons ici les plus fre- 
quentes, ou cedes qui correspondent a une situation anatomo- 
clinique particuliere. 

Molluscum pendulum 

Le molluscum pendulum, ou fibrome pendulum, est une 
excroissance charnue, mode, de taille variable, de quelques 
millimetres a quelques centimetres, implantee par un pedi- 
cule etroit. La surface est souvent bosselee ou papillomateuse, 
plus pigmentee que la peau environnante (fig. 13.361). La 
lesion siege preferentiellement dans les plis. Elle est tres fre- 
quente (presque 50 % des adultes de 50 ans). Au microscope, 
la lesion pediculee est recouverte d’un epiderme festonne, 
souvent pigmente par de la melanine (fig. 13.362). L'axe de 
la lesion est constitue de tissu collagenique vascularise, avec 
parfois des dots de tissu adipeux, sans annexe pilaire ou sudo- 
rale (fig. 13.363). 






Fig. 13.362 Molluscum pendulum. 



Fig. 13.363 Molluscum pendulum - axe fibrovasculaire 
avec Tlots adipeux. 



Fibrokeratome digital acquis 

Le fibrokeratome digital acquis, ou acroangiofibrome, sur- 
vient surtout chez Thomme, entre 30 et 60 ans. II est souvent 
localise sur l'index ou le majeur, et correspond a une excrois- 
sance keratosique sessile separee de la peau adjacente par un 
sillon, a la difference des verrues virales (fig. 13.364). Au 
microscope, la lesion saillante est surmontee d'un epiderme 
d'epaisseur variable, avec une hyperkeratose orthokerato- 
sique (fig. 13.365 et 13.366). L’axe est fibreux, dense, par- 
couru de capillaires, sans annexes (fig. 13.367). La tumeur de 
Koenen (angiofibrome peri-ungueal) de la sclerose tubereuse 
de Boumeville est moins saillante et plus angiomateuse que le 
fibrokeratome digital acquis. 




Fig. 13.364 Fibrokeratome digital. 





Fig. 13.365 Fibrokeratome digital. 



Fig. 13.366 Fibrokeratome digital - 
hyperkeratose. 



Fig. 13.367 Fibrokeratome digitale - axe 
fibreux. 
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Papule fibreuse 

La papule fibreuse survient le plus souvent sur le nez, mais 
pas exclusivement. C'est une papule ferme, sessile, cou- 
leur peau normale, a surface lisse, se developpant chez les 
adultes (fig. 13.368). La taille est souvent petite, autour 
de 2 a 3 mm, mais peut etre plus importante (fig. 13.369). 
Histologiquement, c'est une lesion fibreuse dermique qui 
ecarte les follicules pileux et souleve l'epiderme en dome 
(fig. 13.370). La lesion contient des dendrocytes dermiques 
exprimant le facteur XHIa, dont la morphologie et la den- 
site cellulaire varient. Le plus souvent, ils sont fusiformes ou 
losangiques, a cytoplasme eosinophile (fig. 13.371). Ils sont 
parfois a cytoplasme clair ou granuleux, ou peuvent avoir 
des dystrophies nucleaires. Ce contingent cellulaire siege 
sur un tissu fibreux richement vascularise de capillaires 
(fig. 13.372), rapprochant cette lesion de l'angiofibrome, qui 
est parfois difficile a distinguer. 




Fig. 13.369 Papule fibreuse exophytique. 
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Fig. 13.371 Papule fibreuse. 



Fig. 13.372 Papule fibreuse - stroma. 
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Angiohistiocytome a cellules 

plurinucleees 

C'est une lesion dont la nature reactionnelle ou tumorale 
benigne n'est pas certaine. Le plus souvent, il s'agit de 
plusieurs papules erythemateuses, fermes, sur le dos des 
mains, les avant-bras ou le visage (fig. 13.373). Les formes 



uniques sont plus rares. Histologiquement, on voit sur un 
fond fibreux ou fibro-oedemateux trois contingents : une 
hyperplasie de capillaires dilates, expliquant l'erytheme de 
la lesion, des cellules stromales fusiformes, losangiques et 
multinucleees, et un infiltrat lymphocytaire perivasculaire 
(fig. 13.374 et 13.375). 




Fig, 13.373 Angiohistiocytome Fig. 13.374 Angiohistiocytome Fig. 13.375 Angiohistiocytome 

a cellules plurinucleees. a cellules plurinucleees. a cellules plurinucleees. 



Histiocytofibrome 

L'histiocytofibrome (HCF), ou dermatofibrome, est une lesion 
frequente dont l'aspect anatomoclinique est souvent caricatu- 
ral, mais dont il existe egalement de nombreuses variantes ana- 
tomocliniques moins frequentes. Il s’agit le plus souvent d'une 
lesion discretement papuleuse, ferme ou dure a la palpation, a 
surface erythemateuse ou legerement pigmentee (fig. 13.376). 
Certaines lesions sont plus grosses, franchement papuleuses, 
voire nodulaires, avec desquamation (fig. 13.377). La lesion 
a une tendance a la retractation en profondeur, soit spontane- 
ment, soit lorsqu’on la pince entre deux doigts (fig. 13.378). 
Il existe aussi des formes profondes, ou le nodule tumoral est 
profondement enchasse dans le derme et l’hypoderme (hys- 
tiocytoflbrome profond), de couleur erythemateuse ou meme 
bleutee (HCF siderifere ou anevrismal). 
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Au microscope, la lesion habituelle est un nodule dermique cir- 
conscrit mais non encapsule (fig. 13.379). II existe tres souvent une 
hyperplasie epidermique en regard, qui peut etre pigmentee, a basale 
relativement rectiligne, ou avec une induction de bourgeons pilaires 
(fig. 13.380). Les cellules tumorales sont fusiformes oupolygonales, 
parfois multinucleees (fig. 13.381). Elies entourent en peripherie 
des faisceaux de collagene legerement densifies, realisant un aspect 
de «boules» de collagene (fig. 13.381). Dans les zones cellulaires, 
elles prennent une organisation en courts faisceaux enchevetres 
(architecture storiforme). Dans les formes paucicellulaires, on voit 
les cellules fusiformes ou triangulaires se mouler sur le collagene 
(fig. 13.382). Les cellules expriment a des degres variables le 
facteur XHIa dendrocytaire, et les marqueurs histiocytaires 
CD68 ou CD 163. Elies expriment la stromelysine 3, et sont 
typiquement CD34 negatives (sauf dans certains HCF pro- 
fonds ou cellulaires). II existe des variantes histologiques 




Fig. 13.381 Histiocytofibrome. 



nombreuses : formes a cellules atypiques/monstrueuses, a 
cellules epithelioides, a cellules granuleuses, ou a cellules 
claires, formes plus cellulaires xanthomisees, forme ane- 
vrismale comportant de nombreux vaisseaux dilates et des 
lacs hemorragiques (egalement appelee forme siderifere ou 
hemosiderinique) (fig. 13.383). 




Fig. 13.379 Histiocytofibrome. 




Fig. 13.380 Histiocytofibrome - hyperplasie epidermique. 





Fig. 13.382 Histiocytofibrome paucicellulaire. 



Fig. 13.383 Histiocytofibrome anevrismal. 
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Dermatomyofibrome 

C'est une tumeur benigne, en plaque infiltree, discretement 
erythemateuse, a croissance lente, siegeant avec predilection 
sur le tronc, aux epaules et au cou (fig. 13.384). II a tendance a 
l’extension, et a la recidive lorsque son exerese n'est pas com- 
plete. Au microscope, il s’agit d'une proliferation mal limi- 
tee, de densite cellulaire moderee, de cellules fusiformes dans 
le derme moyen et profond, formant des faisceaux horizon- 
talises, avec quelques coulees tumorales verticalisees vers la 
profondeur (fig. 13.385). Les cellules ont un aspect fibroblas- 
tique ou myofibroblastique, sans atypie (fig. 13.386). Elies 
expriment presque toujours la calponine, et parfois, pas tou- 
jours diffusement, l’actine musculaire lisse (fig. 13.387), sans 
expression des autres marqueurs musculaires lisses. 





Fig. 13.385 Dermatomyofibrome. 



CheloYde 




Fig. 13.386 Dermatomyofibrome. 



y 



Fig. 13.387 Dermatomyofibrome - 
immunomarquage actine musculaire lisse. 



La cheloide est une tumeur cutanee fibroblastique apparaissant 
dans deux situations : la cheloide postlesionnelle, consideree 
comme un mode de cicatrisation pathologique, different de la 
cicatrice hypertrophique car elle ne regresse pas spontanement 
et s'etend au-dela du site de la cicatrice initiale ; et la cheloide 
spontanee, souvent multiple, survenant surtout chez les sujets 
a peau pigmentee. La cheloide est une masse dure, a surface 
pigmentee ou erythemateuse, un peu bosselee, avec une exten- 
sion peripherique en «pinces de crabe» (fig. 13.388). Elle est 
surtout situee sur le haut du thorax et la region cervicofaciale. 

Histologiquement, on voit une masse fibreuse dermique, dense, 
plus ou moins cellulaire (fig. 13.389). Les cellules fibroblas- 
tiques et myofibroblastiques forment avec la fibrose des nodules 
(fig. 13.390). Le collagene est dense, hyalinise, tres orangeophile 
a eosinophile (fig. 13.391). Cet aspect typique du collagene per- 
met le diagnostic differentiel avec la cicatrice hypertrophique. 




Fig. 13.388 CheloYdes presternales. 
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Fig. 13.389 



CheloYde. 



Fig. 13.390 CheloYde. 



Fig. 13.391 CheloYde - 
collagene hyalin. 
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Fibromatoses 

Les fibromatoses sont un groupe d'affections caracterisees par 
une proliferation benigne de fibroblastes, mais de caractere 
invasif. II en existe des formes superficielles naissant du fas- 
cia, et des formes profondes naissant des aponevroses mus- 
culaires, ayant une croissance plus rapide, et plus agressives 
localement. Les fibromatoses superficielles les plus frequentes 
sont la maladie de Dupuytren et la fibromatose plantaire (mala- 

Fasciite nodulaire 

La fasciite nodulaire est une tumeur fibroblastique et rnyofi- 
broblastique avec un tableau clinique caricatural. II s’agit d ? un 
nodule hypodermique de l'adolescent ou de l'adulte jeune, par- 
fois apres traumatisme local, de croissance rapide, sensible, 
localise sur les membres le plus souvent. Histologiquement, 



die de Ledderhose). Elies se traduisent par des nodules fermes 
palpables mais peu visibles. La fibromatose desmo'fde est une 
fibromatose profonde, souvent developpee dans les muscles de 
la paroi abdominale. L'aspect histologique de ces fibromatoses 
est tres proche. II s’agit d’une proliferation de fibroblastes et 
myofibroblastes sur fond fibreux, detruisant le tissu adjacent. 
Les fibromatoses dans l'ensemble ne touchent presque jamais 
le derme ou l’epiderme. 



c'est une tumeur nodulaire mal limitee, accolee au fascia 
(fig. 13.392). Elle est caracterisee par un phenomene de zone, 
avec un centre peu cellulaire, fibro-oedemateux (fig. 13.393), 
et une zone peripherique densement cellulaire, pouvant corn- 
porter des mitoses au sein de la population myofibroblastique 
(fig. 13.394). L’actine musculaire lisse est exprimee surtout en 
Peripherie (fig. 13.395). 





Fig. 13.392 Fasciite nodulaire. 



Fig. 13.393 Fasciite nodulaire - zone centrale. 



Fig. 13.394 Fasciite nodulaire - zone peripherique. 



Fig. 13.395 Fasciite nodulaire - immunomarquage actine 
musculaire lisse. 
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Fibromatose digitate infantile l 

Cette fibromatose se manifeste par un ou des nodules fermes, ( 
exophytiques, a surface lisse, sur les faces d'extension 1 

des mains ou des pieds, survenant au cours de la premiere ^ 

annee de vie (fig. 13.396). Ce sont des proliferations myo- ( 
fibroblastiques dermiques soulevant l'epiderme (fig. 13.397). 1 

Les cellules expriment l'actine musculaire lisse, et ont une s 
inclusion eosinophile PAS positive en boule paranucleaire ( 
caracteristique de cette entite (fig. 13.398). Les lesions evo- I 
luent vers la regression spontanee quand l'enfant grandit. 



Fibromyxome acral superficiel 

C'est une tumeur peri- ou sous-ungueale, de croissance lente, 
ferme, a surface lisse, couleur peau normale, mesurant jusqu'a 1 a 
2 cm (fig. 13.399). Au microscope, il s'agit d’une proliferation peu 
dense de cellules fusiformes ou etoilees, sur fond fibromyxo'fde, 
formant un nodule dermo-hypodermique bien limite non encap- 
sule (fig. 13.400). Les cellules forment des faisceaux ou n’ont pas 
d'organisation particuliere (fig. 13.401). On voit des mastocytes. 
Les cellules expriment CD34, et parfois CD99 ou EMA. 




Fig. 13.396 Fibromatose digitale infantile. 



Fig. 13.399 Fibromyxome acral superficiel. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 




Fig. 13.397 Fibromatose digitale infantile. 
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Fig. 13.398 Fibromatose digitale infantile - inclusions 
paranucleaires. 




Fig. 13.400 Fibromyxome acral superficiel. 




Fig. 13.401 Fibromyxome acral superficiel. 
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Myofibrome et myopericytome 

Le myofibrome, solitaire ou multiple dans la myofibromatose 
infantile, ainsi que le myopericytome sont consideres comme 
des lesions appartenant au meme spectre des tumeurs peri- 
cytaires. L'aspect clinique du myofibrome ou du myopericy- 
tome est celui d’un nodule de profondeur et de taille variables, 
d’autant plus erythemateux et angiomateux qu'il est superficiel 
(fig. 13.402). Les myofibromes surviennent surtout sur la tete 
et le cou, alors que les myopericytomes sont surtout decrits sur 
les membres. La lesion n'est pas douloureuse. Au microscope, 
le myopericytome est un nodule bien limite ou Ton est frappe 



par l’architecture perivasculaire, dite hemangiopericytaire 
(fig. 13.403). Les cellules fusiformes s'arrangent de maniere 
concentrique au reseau de capillaires dilates, branches ou rami- 
fies en «bois de cerf» (fig. 13.404). Les cellules fusiformes 
expriment l’actine musculaire lisse (fig. 13.405), mais pas le 
CD34, qui est limite aux cellules endotheliales (fig. 13.406). 
Dans le myofibrome, on decrit classiquement une architec- 
ture zonale, avec un centre myofibroblastique peu cellulaire, 
^architecture hemangiopericytaire, remanie par calcification, 
necrose, aspect chondroide ou hyalinisation, et une peripherie 
plus cellulaire, riche en myofibroblastes (fig. 13.407 et 13.408). 





Fig. 13.404 Myopericytome. Fig. 13.405 Myopericytome - marquage Fig. 13.406 Myopericytome - marquage 

actine musculaire lisse. vasculaire CD34. 




Fig. 13.407 Myofibrome. 



Fig. 13.408 Myofibrome - aspect 
biphasique. 
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AUTRES LESIONS BENIGNES 
DU TISSU CONJONCTIF 

Collagenome perforant 

C'est une affection tres rare, caracterisee par des papules ver- 
ruqueuses localisees (fig. 13.409). Elle est parfois decrite 
comme post-traumatique. Histologiquement, on voit un cra- 
tere epidermique bien limite lateralement, contenant une 
couche comee epaisse, melee de neutrophiles (fig. 13.410). 
L'epiderme n'est pas - ou seulement focalement - ulcere. 



II est traverse par des faisceaux de collagene alteres dispo- 
ses verticalement (fig. 13.411). Les colorations par le bleu 
Astra ou par un trichrome montrent la nature collagenique 
des fibres en elimination transepidermique (fig. 13.412). Le 
lien avec l'insuffisance renale est moins clair que dans la 
maladie de Kyrle. Dans cette derniere, a la difference du col- 
lagenome perforant, il s'agit d'un clou hyperkeratosique qui 
penetre l'epiderme et l'ulcere (keratose in cutem penetrans ), 
et non d'une elimination transepidermique de materiel der- 
mique altere. 






Fig. 13.411 Collagenome perforant. 



Fig. 13.412 Collagenome perforant (coloration au bleu Astra). 



Collagenomes eruptifs 

Les collagenomes eruptifs ont ete decrits dans le chapitre 10. 
Le collagenome isole, hors cadre d'une genodermatose, a le 
meme aspect anatomoclinique. 
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Hamartomes conjonctifs 

Ce sont des dysembryoplasies touchant les differents contin- 
gents du tissu conjonctif dermique, collagene ou tissu elas- 
tique. II s'agit cliniquement de plaques jaunatres avec des 
renforcements papuleux (fig. 13.413). Leur nombre et leur dis- 
tribution sur le tegument sont variables. II existe des formes 
localisees et des formes plus diffuses, rencontrees notamment 
dans le syndrome de Buschke-Ollendorf. Histologiquement, le 
derme apparait trop epais et trop dense (fig. 13.414). II existe 
en association variable une accumulation de faisceaux de col- 
lagene epais, de fibres elastiques epaisses, longues et ramifiees 
en «come d'elan» (fig. 13.415 et 13.416), ou de fibroblastes. 




Fig. 13.413 Hamartome conjonctif. 






Fig. 13.414 Hamartome conjonctif. 



Fig. 13.415 Hamartome elastique. 



Fig. 13.416 Hamartome elastique 
(coloration a I'orceine). 



TUMEURS ADIPEUSES BENIGNES 
Lipomes et lipomatoses 

Le lipome est une tumeur benigne du tissu adipeux de l'hy- 
poderme, ou du tissu adipeux sous-fascial. II s'agit clinique- 
ment d'une tumefaction arrondie ou ovalaire, compressible, 
mobile, indolore ou sensible (fig. 13.417). La taille est 
variable, pouvant atteindre plus de 15 cm. Les lipomatoses 
sont des affections genetiques (lipomatose mesosomatique 
autosomique dominante) ou acquises (lipomatose de Launois- 
Bensaude, souvent associee a un alcoolisme chronique) avec 
de multiples lipomes sous-cutanes (fig. 13.418). Le lipome 
frontal est souvent sous-aponevrotique ou intramusculaire 
(fig. 13.419). Le lipome perisudoral est une lesion saillante, 
sessile ou pediculee, developpee a partir de la graisse perisu- 
dorale, et situee surtout a la racine des membres (fig. 13.420). 
Au microscope, le lipome est souvent une lesion arrondie 
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Fig. 13.424 Lipome a cellules 
fusiformes. 



Fig. 13.425 Lipome pleomorphe. 



Fig. 13.426 Lipome pleomorphe 
CD34 + . 




bien limitee, enucleee (fig. 13.421), constitute de tissu adi- 
peux mature lobule par de fms tractus fibreux (fig. 13.422). 
L 'angiolipome est une variante histologique ou il existe de 
nombreux capillaires au sein des lobules adipeux, avec de fre- 
quents thrombus capillaires (fig. 13.423), pouvant expliquer 
le caractere sensible ou douloureux de ces lesions. Le lipome 
a cellules fusiformes est une variante histologique, situee sou- 
vent au haut du tronc, ou des cellules fusiformes CD34+ se 
melent a des plages adipocytaires (fig. 13.424). Le lipome 
a cellules fusiformes partage les anomalies moleculaires du 



lipome pleomorphe. Ce dernier est caracterise par la presence 
de lipoblastes, de noyaux irreguliers et de cellules multinu- 
cleees avec noyaux en couronne (« floret cells ») (fig. 13.425). 
II exprime egalement le CD34 (fig. 13.426), a la difference 
du lipome commun. Le diagnostic differentiel avec un lipo- 
sarcome bien differencie n'est pas toujours evident, mais il 
faut retenir que ce dernier est exceptionnel dans la localisation 
sus-aponevrotique. L'absence d'amplification du gene MDM2 
elimine le diagnostic de liposarcome bien differencie avec une 
specificite proche de 100 %. 
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Hamartome lipomateux superficiel 

C'est une lesion souvent congenitale, en plateau mou et bos- 
sele, jaunatre, souvent localisee sur la fesse, la cuisse ou le 
tronc (fig. 13.427 et 13.428). Au microscope, on voit des 



plages adipocytaires dermiques (fig. 13.429), parfois organi- 
ses autour des trajets vasculaires (fig. 13.430). Des structures 
epitheliales peuvent etre vues au centre (kyste infundibulaire 
ou structures folliculaires anormales). 




Fig. 13.429 Hamartome lipomateux. 



Fig. 13.430 Hamartome lipomateux. 
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TUMEURS MUSCULAIRES BENIGNES 
Hamartome musculaire lisse 

C'est une lesion souvent congenitale, sous forme de plaque 
gaufree et parfois pileuse, rosee ou erythemateuse, pouvant 
se contracter ou s'animer de mouvements vermiformes spon- 



tanement ou apres stimulation locale. Histologiquement, on 
voit sur toute fepaisseur du derme du tissu musculaire lisse 
regulierement dispose (fig. 13.431). Les cellules musculaires 
lisses forment des faisceaux enchevetres, entremeles de fais- 
ceaux de collagene (fig. 13.432), respectant les annexes et les 
entourant (fig. 13.433). 




Fig. 13.431 Hamartome musculaire 
lisse. 



Fig. 13.432 Hamartome musculaire 
lisse. 



Fig. 13.433 Hamartome musculaire 
lisse. 



Leiomyome 

Le leiomyome est une tumeur benigne du muscle lisse, pou- 
vant se developper dans la peau a partir des parois vascu- 
laires (angioleiomyome), ou des muscles arrecteurs du poil 
(piloleiomyome). L’angioleiomyome est une tumeur ronde, 
bien limitee, dermique profonde ou hypodermique, pouvant 
etre douloureuse, predominant sur les membres (fig. 13.434). 
Les piloleiomyomes peuvent etre solitaires, sous la forme 
d’une papule ou d’une plaque bosselee, ou multiples, disse- 




Fig. 13.434 Angioleiomyome. 




Fig. 13.436 Angioleiomyome. 



minees en plaques ou en nappes (fig. 13.435). Ils sont sou- 
vent douloureux a Teffleurement ou a l'exposition au froid. 
Histologiquement, l'angioleiomyome est un nodule bien 
limite, dermique profond ou hypodermique (fig. 13.436). Le 
piloleiomyome forme un nodule dermique moins bien limite 
(fig. 13.437). Dans les deux cas, les cellules musculaires lisses 
ont un noyau allonge, en cigare, regulier, avec un cytoplasme 
eosinophile abondant (fig. 13.438), et forment de longs fais- 
ceaux se croisant perpendiculairement (fig. 13.439). 




Fig. 13.435 Piloleiomyomes multiples. 




Fig. 13.437 Piloleiomyome. 
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TUMEURS NERVEUSES BENIGNES 

Les neurofibromes sont les tumeurs nerveuses cutanees les 
plus frequentes. Elies sont traitees dans le chapitre 10, tout 
comme les schwannomes, dont la localisation cutanee est 
moins frequente. 



Neurome encapsule palissadique 

Le neurome encapsule palissadique (ou nevrome solitaire cir- 
conscrit) est une petite tumeur de quelques millimetres, en 
dome regulier, situee presque toujours sur le visage des sujets 
de plus de 50 ans (fig. 13.440). II peut etre confondu avec un 
naevus melanocytaire dermique ou un carcinome basocellu- 
laire nodulaire. Au microscope, il s'agit d’une tumeur le plus 
souvent bien circonscrite ou encapsulee (fig. 13.441). Elle 
est formee de faisceaux de cellules schwanniennes PS 100+ 
formant des nodules compacts et contenant de nombreux 
axones (visibles en immunomarquage des neurofilaments) 
(fig. 13.442). Les noyaux sont allonges, sur fond fibrillaire 
eosinophile (fig. 13.443). 





Fig. 13.441 Neurome encapsule Fig. 13.442 Neurome encapsule Fig. 13.443 Neurome encapsule 

palissadique. palissadique - tumeur bien limitee. palissadique. 
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Tumeur a cellules granuleuses 

Cette lesion, appelee aussi tumeur d’Abrikossof, est une 
tumeur des gaines nerveuses derivee des cellules de Schwann. 
Elle peut etre situee sur la peau (fig. 13.444), ou assez clas- 
siquement sur la langue (fig. 13.445) ou la muqueuse geni- 
tale. Au microscope, il s'agit d’une proliferation dermique 
ou dermo-hypodermique (fig. 13.446), souvent mal limitee. 



L'epiderme en regard est parfois hyperplasique, voire pseu- 
docarcinomateux. Les cellules tumorales ont un cytoplasme 
abondant granuleux eosinophile et un noyau rond cen- 
tral nucleole regulier (fig. 13.447). Elies sont PS100+. Les 
engainements nerveux et l'invasion vasculaire sous-endothe- 
liale ne sont pas rares dans ces lesions, et ne constituent pas 
des signes de malignite. 




Fig. 13.444 Tumeur a cellules granuleuses. 




Fig. 13.445 Tumeur a cellules granuleuses du dos de la langue. 




Fig. 13.446 Tumeur a cellules granuleuses. 

V J 



Fig. 13.447 Tumeur a cellules granuleuses - cytologie. 
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Autres tumeurs des gaines nerveuses 

Parmi les autres tumeurs des gaines nerveuses, on peut citer 

egalement : 

■ le myxome des gaines nerveuses , qui est une tumeur benigne 
rare des extremites (fig. 13.448). II s'agit d'une tumeur 
myxoide faite de lobules tres bien limites (fig. 13.449), com- 
prenant des cellules fusiformes ou etoilees avec de petites 
inclusions nucleates, formant des travees greles (fig. 13.450). 
Elies expriment la PS 100 mais pas le CD34 ni l'EMA; 

■ le neurothecome (ou neurothecome cellulaire), qui est 
une tumeur benigne rare survenant surtout au visage chez 
les enfants et les jeunes adultes. Au microscope, la proli- 
feration cellulaire dermique a une architecture fascicu- 
lee qui peut etre plexiforme, sur un fond eosinophile pale 
(fig. 13.45 1). Les cellules ont un cytoplasme indistinct et un 
noyau ovalaire a fusiforme (fig. 13.452). Elies sont parfois 
epithelioides. Elies expriment NKiC 3, parfois l'actine mus- 
culaire lisse ou MITF, mais pas la PS 100 ou le CD34 ; 

■ le perineuriome , qui est une tumeur developpee a partir du 
perinevre. Elle siege surtout aux extremites. Au microscope, 
c'est une tumeur dermique bien limitee de cellularite 
variable, faite de cellules perineurales fusiformes avec une 
organisation storiforme ou en bulbe d’oignon, sur un stroma 
fibreux parfois abondant. Les cellules expriment EMA et 
CD34, parfois seulement focalement, mais pas PS 100. 




Fig. 13.449 Myxome des gaines nerveuses. 
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Fig. 1 3.450 Myxome des gaines nerveuses - inclusion nucleaire. 




Fig. 13.451 Neurothecome cellulaire. 



Fig. 13.452 Neurothecome cellulaire - cytologie. 
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TUMEURS CONJONCTIVES MALIGNES 

Dermatofibrosarcome de 
Darier-Ferrand (dermatofibrosarcoma 
protuberans [DFSP]J 

C'est le sarcome cutane le moins rare. La tumeur survient sur- 
tout chez les jeunes adultes, essentiellement sur le tronc et les 
membres. La lesion est au depart une plaque infiltree erythe- 
mateuse qui s'etend lentement (fig. 13.453). Au fil des annees, 
la lesion devient bosselee, protuberante, multinodulaire, et 
s'etend egalement en profondeur au-dela des limites palpables 
(fig. 13.454). Chez l'enfant, la lesion peut etre trompeuse, sous 
forme d'une plaque deprimee infiltree, rarement congenitale. 
Au microscope, il s'agit d'une lesion dermo-hypodermique tres 
mal limitee, s'etendant le long des septums hypodermiques, du 
fascia, en coulees horizontales et verticales (fig. 13.455). La 



tumeur dissocie la graisse en «nid d'abeilles». Elle est de cel- 
lularite moderee, faite de cellules fusiformes au noyau regu- 
lier (fig. 13.456 et 13.457), organisees en faisceaux courts 
avec une architecture storiforme ou en coulees plus longues. 
Les cellules expriment le CD34, mais pas la stromelysine 3, et 




Fig. 13.455 Dermatofibrosarcome - architecture. 









portent dans 95 % des cas une translocation t( 1 7 ;22) COL1A1- 
PDGFB. Le fibroblastome a cellules geantes est une variante 
histologique, surtout rencontree dans les lesions de fenfant, ou 
il existe des plages moins cellulaires avec des cellules geantes 
(fig. 13.458). La tumeur de Bednar est une variante pigmentee 
dans laquelle on voit des melanocytes tres allonges, pigmentes 
au sein du DFSP (fig. 13.459). 
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On parle de dermatofibrosarcome transforme lorsqu'il 
existe au sein de la lesion des zones densement cellulaires, 
aux noyaux plus volumineux, atypiques, avec une activite 
mitotique, et une organisation en faisceaux en « aretes de pois- 
son» (fig. 13.460). Le CD34 est parfois perdu dans ces zones 
transformees, mais pas la translocation t(17;22). La transfor- 
mation serait associee au risque metastatique. 




Fig. 13.458 Fibroblastome a cellules 
geantes. 



Fig. 13.459 Tumeur de Bednar. 



Fig. 1 3.460 Dermatofibrosarcome 
transforme en fibrosarcome. 



Fibroxanthome atypique 

Le fibroxanthome atypique survient chez le sujet age, en 
zone photo-exposee, sous forme d’un nodule souvent hemor- 
ragique ou ulcere (fig. 13.461), mesurant par definition 
moins de 2 cm. II est considere comme une forme superfi- 
cielle entierement dermique du sarcome pleomorphe indiffe- 
rencie (ex-histiocytome fibreux malin pleomorphe), qui est 
une tumeur de plus grande taille et invasive en profondeur 
(fig. 13.462). Histologiquement, le fibroxanthome atypique 
est entierement dermique, assez bien limite (fig. 13.463). 
II est fait de cellules fusiformes ou pleomorphes, parfois 




Fig. 13.461 Fibroxanthome atypique. 



xanthomisees, aux noyaux bourgeonnants, franchement aty- 
piques, avec des mitoses (fig. 13.464). L’architecture est 
fasciculee ou diffuse. La meme cytologie pleomorphe est 
presente dans les lesions de grande taille, envahissant l'hy- 
poderme ou le fascia, considerees alors comme des sarcomes 
pleomorphes indifferencies (fig. 13.465). Le phenotype de 
ces lesions est caracterise par l’absence d'expression des 
marqueurs musculaires (actine musculaire lisse, desmine, 
caldesmone), epitheliaux (cytokeratines AE1-AE3, CK5/6, 
p63), melanocytaires (PS 100, HMB45, MelanA) ou vascu- 
laires (CD34, ERG). 




Fig. 13.462 Sarcome pleomorphe indifferencie. 
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Fig. 13.463 Fibroxanthome atypique. Fig. 13.464 Fibroxanthome atypique. 

Leiomyosarcome cutane 



Fig. 13.465 Fibroxanthome et sarcome 
pleomorphe - cytologie pleomorphe 
indifferenciee. 



Le leiomyosarcome cutane peut survenir sur zone photo- 
exposee du sujet age - posant le probleme du diagnostic diffe- 
rentiel du fibroxanthome atypique ou moins frequemment 
sur le tronc et les membres. II s'agit d’une tumeur erythema- 
teuse souvent ulceree (fig. 13.466). La tumeur est dermique ou 
dermo-hypodermique (fig. 13.467), faite de larges faisceaux 
cellulaires se coupant perpendiculairement (fig. 13.468). Les 
cellules ont une anisocaryose marquee, des atypies nucleates 



et des mitoses, et une differenciation musculaire lisse plus ou 
moins marquee (fig. 13.469). Les formes les plus differen- 
ciees expriment classiquement l'actine musculaire lisse, ainsi 
que la desmine et la caldesmone. Les formes moins differen- 
ciees peuvent avoir une cytologie pleomorphe et exprimer 
seulement l'actine musculaire lisse. On parle alors de sarcome 
peu differencie a phenotype musculaire lisse incomplet. 




Fig. 13.466 Leiomyosarcome. Fig. 13.468 Leiomyosarcome. 
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Fig. 13.467 Leiomyosarcome. 




Fig. 13.469 Leiomyosarcome - cytologie. 
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Autres sarcomes cutanes 

La peau est le site d'autres sarcomes, soit purement superfi- 
ciels (sus-aponevrotiques), soit par extension superficielle 
d’une tumeiir sous-aponevrotique. Les moins rares sont l'an- 
giosarcome et le sarcome de Kaposi (chapitre 14), le myxo- 
fibrosarcome (ex-histiocytome fibreux malin myxo'fde), le 
sarcome epithelioi'de, le synovialosarcome, la tumeur maligne 
des gaines nerveuses. Les liposarcomes sont presque toujours 
des tumeurs profondes, sous-aponevrotiques, et sont tres rare- 
ment developpes dans le tissu adipeux hypodermique. 



mique (fig. 13.472). II s'agit de plages cellulaires monotones, de 
cellules rondes au cytoplasme tres peu abondant, avec une orga- 
nisation focalement trabeculaire ou alveolaire (fig. 1 3 .473). Les 
cellules sont tres basophiles, avec un noyau rond, vesiculeux, 
contenant une chromatine fmement granuleuse et des petits 
nucleoles multiples (fig. 13.474). L'apoptose et les mitoses 
sont nombreuses. 



CARCINOME NEUROENDOCRINE CUTANE 



Le carcinome neuroendocrine cutane, ou carcinome de Merkel, 
survient surtout chez les sujets ages, bien qu'il ait ete decrit des 
cas chez l'adulte jeune ou l'adolescent. II survient surtout chez 
les sujets a peau claire, touchant preferentiellement la tete et le 
cou (fig. 13.470), puis les membres ou le tronc (fig. 13.471). 
II s'agit d'un nodule indolore, dur, de croissance parfois rapide, 
de couleur erythemateuse a violacee. II peut etre ulcere. 
Histologiquement, la tumeur est dermique ou dermo-hypoder- 






Fig, 13.473 Carcinome de Merkel - architecture 
trabeculo-alveolaire. 



Fig. 13.472 Carcinome de Merkel. 
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Fig. 13.474 Carcinome de Merkel - cytologie. 
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Fig. 13.476 Metastase achromique de melanome. 



Fig. 13.477 Metastases dermo-hypodermiques de melanome. 



Les cellules expriment les cytokeratines de bas poids mole- 
culaires (CK8, CK18, CK19, CK20) en boule paranucleaire 
(dot), et au moins un des marqueurs neuroendocrines (CD56, 
chromogranine, synaptophysine). L'expression de la CK20 est 
hautement specifique de l’origine primitivement cutanee d’un 
carcinome neuroendocrine, permettant d’eliminer une metas- 
tase de carcinome neuroendocrine d'autres organes. Le carci- 
nome de Merkel n'exprime pas TTF1 . 



de cellules tumorales melanocytaires atypiques colle a l'epi- 
derme, avec un epidermotropisme (fig. 13.478). Le diagnos- 
tic differentiel avec un melanome cutane primitif est alors 
parfois difficile. Les metastases de melanome plus profondes 
forment un nodule dermique ou hypodermique de melano- 
cytes atypiques, avec parfois de la necrose (fig. 13.479). 



Les metastases cutanees surviennent dans environ 4 % des 
cancers solides internes. Ce taux varie beaucoup en fonc- 
tion du type de cancer et du sexe du patient. Les leucemies 
et lymphomes peuvent donner des localisations cutanees 
(chapitre 11). Le plus ffequemment, il d'agit de metastases de 
carcinomes ou de melanomes, beaucoup plus exceptionnelle- 
ment de metastase de sarcome. Chez fhomme, les metastases 
cutanees de melanome sont les plus frequentes. Chez la femme, 
ce sont les metastases cutanees de carcinome mammaire. 



METASTASES DE MELANOME 



Les metastases de melanome sont des papules et des nodules 
souvent multiples, de taille variable, plus ou moins pig- 
mentes (fig. 13.475, 13.476 et 13.477). Au microscope, les 
metastases superficielles de melanome forment un nodule 



Fig. 1 3.475 Metastases pigmentees superficielles de melanome. 






METASTASES CUTANEES 



Fig. 13.478 Metastase epidermotrope de melanome. 



Fig. 13.479 Metastase hypodermique de melanome. 
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METASTASES DE CARCINOME MAMMAIRE 

Ces metastases surviennent le plus souvent sur la paroi 
thoracique. II peut s’agir d’un nodule ou d’une plaque tumorale 
(fig. 13.480), de papulovesicules erythemateuses ou violacees, 
d’une infiltration sclereuse peu erythemateuse (squirrhe), 
ou d’une lymphangite carcinomateuse inflammatoire sous 
la forme d’une plaque erythemateuse chaude et sensible, 
lentement extensive (fig. 13.481). Histologiquement, il y a le 
plus souvent une invasion du derme par des massifs tumoraux 
creuses de tubes (fig. 13.482 et 13.483), dans le cas d’un carci- 
nome canalaire infiltrant. Dans le cas d’un carcinome lobulaire 




mammaire, la metastase cutanee consiste en une infiltration 
interstitielle dermique par des cellules tumorales atypiques, en 
file indienne, parfois plasmocytoi'des (fig. 13.484 et 13.485). 
Dans la lymphangite carcinomateuse, les massifs tumoraux 
adenocarcinomateux remplissent les capillaires lymphatiques 
du derme (fig. 13.486). Dans tous les cas, les cellules expri- 
ment CK7, EMA, parfois le recepteur aux estrogenes et a la 
progesterone. L’absence d'expression de p63, CK5/6 et D2-40 
par les cellules est en faveur d’une metastase cutanee d’adeno- 
carcinome, et beaucoup moins en faveur d’un adenocarcinome 
sudoral cutane primitif. 




Fig. 13.481 Lymphangite carcinomateuse cutanee. 




Fig. 13.483 Metastase de carcinome canalaire infiltrant. 
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Fig. 13.484 Metastase de carcinome lobulaire mammaire. 



Fig. 13.486 Lymphangite carcinomateuse dermique. 



Fig. 13.487 Metastase de carcinome colique sur la cuisse. 



Fig. 13.485 Metastase de carcinome lobulaire. 



AUTRES METASTASES CUTANEES 

De nombreux autres carcinomes peuvent donner des metas- 
tases cutanees, sous la forme d’un nodule erythemateux, 
angiomatoide, souvent dur a la palpation (fig. 13.487 et 
13.488). La localisation du nodule peut renseigner sur le 
primitif : cancer du rein ou du poumon sur le cuir chevelu ; 
cancers ORL, oesophagiens ou thyroidiens sur le visage ou 
le cou ; cancers mammaires et pulmonaires sur le thorax ; 
cancers coliques, gastriques, ovariens sur la paroi abdomi- 
nale. On appelle « nodule de soeur Mary-Joseph» les metas- 
tases ombilicales, traduisant un cancer primitif intra- ou 
retroperitoneal. Histologiquement, dans tous les cas, on 
voit dans le derme ou l’hypoderme une tumeur maligne 
dont la morphologie et le phenotype sont ceux de la tumeur 
primitive. 



Fig. 13.488 Metastase de carcinome renal. 
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La classification des tumeurs, hyperplasies et malformation 
des vaisseaux est tres complexe et varie suivant le point de 
vue considere (clinique ou histopathologique), la terminologie 
elle-meme etant particulierement difficile en l'absence d'expe- 
rience de l’histopathologie. L'ISSVA (International Society for 
the Vascular Anomalies) distingue d’un cote les malformations 
vasculaires et de l’autre les tumeurs benignes, de malignite 
intermediaire et malignes. L’aspect histologique des malfor- 
mations est assez peu varie, comprenant une augmentation de 
taille, de nombre ou une heterotopie de structures vasculaires 
normales. Les tumeurs seront done plus detaillees. 



HYPERPLASIES ET MALFORMATIONS 
VASCULAIRES NON TUMORALES 

MALFORMATIONS VASCULAIRES 

Au sein de ce groupe, on distingue les entries en fonction de 
la taille des vaisseaux et de leur nature. On trouve ainsi des 
malformations capillaires, veineuses, arterioveineuses et lym- 
phatiques. II peut y avoir aussi des malformations combinant 
plusieurs types de vaisseaux. 



Malformations capillaires 

On y trouve principalement le naevus flammeus, mediofrontal, 
clair, qui a tendance a disparaitre (fig. 14.1 et fig. 14.2) et les 
angiomes plans (taches lie-de-vin), plus colores, qui ne dispa- 
raissent pas, et peuvent au contraire avec le temps se couvrir 
de papules ou de nodules d’aspect rouge ou violace (fig. 14.3). 

Dans les lesions les moins visibles, on voit quelques capil- 
laires dilates du derme superficiel et moyen (fig. 14.2). Au 
contraire, dans les lesions papuleuses de l’angiome plan, on 
trouve de multiples capillaires et veinules (fig. 14.4). 
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Fig. 14.3 Malformation capillaire - angiome plan lie-de-vin. 




Fig. 14.4 Angiome plan - capillaires et veinules. 



Malformations veineuses 

Les malformations veineuses sont beaucoup plus bleutees 
(fig. 14.5), avec des vaisseaux de faille variable qui apparaissent 
nettement a travers l'epiderme (fig. 14.6). Elies sont segmen- 
taires, notamment sur les membres. Leur consistance est souple 
et la lesion est compressible, mais les phlebolithes peuvent donner 
focalement un caractere dur a la palpation. Au microscope, les 
vaisseaux sont de taille plus grande, a paroi plus epaisse (fig. 14.7). 
II est parfois difficile de distinguer les arteres des veines. De ce 
fait, cet aspect est tres proche des malformations arterioveineuses. 






Fig. 14.6 Malformation veineuse avec multiples 
structures papuleuses. 



Fig. 14.7 Malformation veineuse. 

v J 



Malformations glomuveineuses 

Ce sont de petites lesions bleutees depressibles, en nombre plus 
ou moins important sur le tegument, le plus souvent isolees 
(fig. 14.8) ou en petits elements groupes en plaques (fig. 14.9). 
Les formes multiples peuvent etre familiales a transmission 
autosomique dominante ; il n'y a pas d'atteinte digestive asso- 
ciee, contrairement au syndrome des angiomes en tetine ( blue 
rubber bleb nevus) qui est le principal diagnostic differen- 
tiel clinique. La taille des lesions est assez petite et celles-ci 
peuvent etre douloureuses, mais moins que la tumeur glomique. 
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On voit ici (fig. 14.10) des vaisseaux entoures de cellules 
glomiques rondes, regulieres, disposees en plusieurs couches 
concentriques autour de lumieres vasculaires dilatees. Au 
contraire, certaines de ces cavites peuvent etre entourees d'une 
seule ou de deux couches de cellules glomiques (fig. 14.11 et 






Fig. 14.12 Glomangiomatose. 



14.12). La biopsie est souvent realisee pour faire le diagnostic 
differentiel avec le blue rubber bleb nevus , ou les cavites vas- 
culaires dilatees sont bordees de cellules musculaires lisses 
habituelles, fusiformes, et ou on ne voit pas de cellules glo- 
miques autour des vaisseaux. 

TELANGIECTASIES 

L'ISSVA range dans les malformations l'ensemble des telan- 
giectasies, qui comprennent des tableaux tres divers, qui n’ont 
rien a voir avec les entries precedentes. 

Les telangiectasies acquises sont vues dans de nom- 
breuses circonstances, notamment en cas de cirrhose hepa- 
tique (fig. 14.13). II existe des telangiectasies acquises dites 
naevoides, touchant un secteur de 1’organisme et apparaissant 
a l’adolescence ou chez l'adulte; d'autres sont generalises. 
Certaines telangiectasies entrent dans le cadre de maladies 
genetiques (maladie de Rendu-Osler), de maladies syste- 
miques (sclerodermie) ou de dermatoses comme la rosacee 
(voir chapitre 17). 

L'aspect microscopique est celui de vaisseaux superfi- 
ciels dilates, sans lien direct avec la presentation clinique 
(fig. 14.14). 




Fig. 14.11 Glomangiomatose. 



Fig. 14.13 Multiples telangiectasies - cirrhose hepatique. 
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La vasculopathie collagenique est une entite de description 
recente, qui designe des telangiectasies acquises chez fadulte, 
sous forme de nappes localisees (fig. 14.15) ou de lesions plus 
disseminees (fig. 14.16) qui ont un aspect histologique diffe- 
rent des telangiectasies classiques. 

Au microscope, on voit de grands capillaires dilates du 
derme superficiel (fig. 14.17) ou de petits groupes de capil- 
laires dont la paroi est inhabituellement epaisse (fig. 14.18). 





Fig. 14.14 Telangiectasies. 




Fig. 14.15 Vasculopathie collagenique. 




Fig. 14.16 Vasculopathie collagenique. 



Fig. 1 4. 1 7 Vasculopathie collagenique. 




Fig. 14.18 Vasculopathie collagenique. 




Fig. 14.19 Vasculopathie collagenique (coloration au PAS). 

C'est cette paroi qui fait la specificite de ce tableau. On voit 
au PAS (fig. 14.19) ainsi qu'avec le marquage du collagene IV 
(fig. 14.20) une membrane basale extremement epaisse. 

AUTRES DILATATIONS VASCULAIRES 
Angiomes stellaires 

Les angiomes stellaires sont tres frequents, apparaissant 
chez l’enfant ou chez la femme enceinte ou encore dans 
l'insuffisance hepatique. A la difference des telangiectasies 
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Fig. 14.20 Vasculopathie collagenique - collagene IV. 




Fig. 14.21 Angiome stellaire. 




Fig. 14.22 Angiome stellaire. 



simples, ils foment une petite structure en reseau, centree 
parfois par une petite papule (fig. 14.21 et 14.22). 

Au microscope, outre les capillaires superficiels, on voit 
dans le derme moyen une arteriole centrale (fig. 14.23) ou des 
vaisseaux arterioveineux (fig. 14.24). 




Fig. 14.23 Angiome stellaire. 




Fig. 14.24 Angiome stellaire. 



Lacs veineux 

Les lacs veineux sont frequents au visage chez l’adulte apres 
60 ans. II s'agit de papules molles, bleutees et depressibles, de 
moins de 1 cm de diametre, acquises (fig. 14.25). 

Au microscope, on voit de multiples cavites dilatees 
formant une papule (fig. 14.26). A fort grossissement, il 
s'agit de grandes structures dilatees a paroi veineuse ou 
parfois tres fine, avec frequents phenomenes de thrombus 
(fig. 14.27). 
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Fig. 14.25 Lac veineux. 
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seaux ont une paroi mince et peuvent etre thromboses. Les 
cellules endotheliales de fangiome verruqueux expriment 
Glut-1, comme les cellules endotheliales de fhemangiome 
infantile, a la difference de toutes les autres malformations et 
tumeurs vasculaires. 



Fig. 14.26 Lac veineux. 




Fig. 14.27 Lac veineux. 

ANGIOKERATOME ET ANGIOME 
VERRUQUEUX 

Ces entites sont pour l'instant inclassees dans la classification 
de TISSVA. 

Angiokeratome 

Les angiokeratomes sont de petites papules de 1 a 5 mm, de 
couleur rouge violace et a surface legerement keratosique, 
isolees, groupees sur le scrotum ou parfois etendues avec 
une distribution «en cale9on», dans la maladie de Fabry. 
II s'agit plus de dilatations vasculaires que de tumeurs 
(fig. 14.28). 

Au microscope, on a de grands capillaires dilates situes 
dans le derme papillaire. Les papilles sont elargies par la pre- 
sence de ces vaisseaux. L'epiderme est acanthosique et sur- 
monte d’une hyperkeratose orthokeratosique (fig. 14.29). 
Dans de nombreux cas, ces vaisseaux peuvent etre thrombo- 
ses, ce qui donne cliniquement a la lesion une couleur plus 
noire (fig. 14.30). 

Angiome verruqueux 

Les angiomes verruqueux sont nettement moins frequents, 
de plus grande taille, avec un fond rouge violace et une sur- 
face keratosique (fig. 14.31) qui peut etre tres verruqueuse 
(fig. 14.32). A la difference de fangiokeratome, fangiome 
verruqueux comprend des cavites vasculaires dilatees dans le 
derme en profondeur, meme si la surface ressemble histologi- 
quement a un angiokeratome (fig. 14.33 et 14.34). Les vais- 




Fig. 14.28 Angiokeratomes du scrotum. 




Fig. 14.30 Angiokeratome. 





Fig. 14.32 Angiome verruqueux. 
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Fig. 14.34 Angiome verruqueux. 




TUMEURS VASCULAIRES BENIGNES 



HEMANGIOME INFANTILE 

II s'agit de la tumeur vasculaire la plus frequente, qui se deve- 
loppe apres la naissance dans les formes les plus classiques. 
On doit distinguer l'hemangiome infantile des hemangiomes 
congenitaux, rapidement involutifs (RICH [rapidly involu- 
ting congenital hemangioma ]) ou non involutifs (NICH [non- 
involuting congenital hemangioma]). Dans l'hemangiome 
infantile, la lesion a une croissance rapide au cours de la pre- 
miere annee de vie, puis regresse spontanement au moins en 
partie pendant les annees suivantes. La composante superfi- 
cielle d’un rouge tres intense devient papuleuse, formant des 
nodules ou des plaques, et sa croissance rapide peut entrainer 
des troubles fonctionnels (fig. 14.35). Lorsque la regression se 
produit, la couleur palit, et la masse se reduit (fig. 14.36). Ces 
hemangiomes peuvent aussi s'ulcerer et entrainer des douleurs 
(fig. 14.37). II y a souvent une composante bleutee profonde 
qui n'a pas tendance a la regression. 

Au microscope, la phase de croissance est caracterisee par 
une proliferation dense, compacte et tres cellulaire, ou Ton 
voit des vaisseaux bien differencies (fig. 14.38). A fort gros- 
sissement, il est difficile d'identifler la nature des cellules. 
On trouve des vacuoles et quelques hematies. Les mitoses 
sont frequentes (fig. 14.39). II s'agit d'un melange de cellules 
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Fig. 14.36 Hemangiome infantile avec regression centrale. 





Fig. 14.39 Hemangiome infantile. 





Fig. 14.38 Hemangiome infantile - phase de proliferation. TACHE RUBIS 




Fig. 14.41 Hemangiome infantile. 



endotheliales CD31+, de pericytes AML + (actine musculaire 
lisse), ainsi que d'histiocytes. Les hemangiomes infantiles 
expriment le marqueur Glut- 1 , mais les hemangiomes conge- 
nitaux RICH et NICH ne l’expriment pas. 

Quand la lesion evolue, on a de plus en plus de vaisseaux 
matures associes a des proliferations de cellules groupees en amas 
(fig. 14.40). Certaines de ces formes ne regressent pas comple- 
358 tement et fablation chirurgicale montre de nombreux vaisseaux, 
aussi bien dans le derme que dans l'hypoderme (fig. 14.41). 



II s'agit de l'angiome de l’adulte le plus frequent. Les taches 
rubis se multiplient avec le temps et sont localisees princi- 
palement au tronc. II s'agit de petites papules a surface lisse 
tres rouges, de quelques millimetres de diametre (fig. 14.42). 
Au microscope, la lesion est bien limitee, surmontee d'un 
epiderme aminci, parfois avec un petit encorbellement epi- 
dermique (fig. 14.43); elle est faite de multiples structures 
capillaires et veinulaires. II est frequent d'y observer des 
thromboses (fig. 14.44), qui se caracterisent cliniquement par 
une couleur plus foncee tirant vers le noir. 
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Fig. 14.42 Tache rubis. 




Fig. 14.43 Tache rubis. 




Fig. 14.44 Tache rubis. 



HEMANGIOME EN TOUFFES 

L'hemangiome en touffes se voit chez le petit enfant, ou peut 
apparaitre plus tard chez les jeunes adultes. Cette petite plaque 
angiomateuse, peu specifique chez un adulte (fig. 14.45), peut 
etre tres volumineuse chez les nourrissons. C'est dans ce cas 
qu'elle peut etre associee a un syndrome associant coagulopa- 
thie et thrombopenie (Kasabach-Merrit). 

L'aspect au microscope est celui de petits elements nodulaires, 
situes dans le derme et parfois 1’hypoderme, qu'on compare a 
des «boulets de canon ». Chacun est bien circonscrit et separe 
des autres (fig. 14.46). Ces lobules sont constitues de capil- 



A laires a lumiere tres petite entoures par des pericytes, et d'amas 
de cellules sans lumiere associee. On voit en peripherie un ou 
des capillaires lymphatiques d'aspect arciforme (fig. 14.47). Le 
gros plan montre typiquement le capillaire peripherique, et les 
cellules disposees en amas compacts, au sein desquels on voit 
de petites lumieres et de rares hematies (fig. 14.48). II y a un 
melange de cellules CD31+ et AML+. Des vaisseaux au sein et 
en peripherie des lobules expriment D2-40 (podoplanine). 





Fig. 14.47 Angiome en touffes. 
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Fig. 14.48 Angiome en touffes. 

HEMANGIOME GLOMERULOYDE 

Cette tumeur rare se voit au cours du syndrome POEMS, carac- 
terise par une gammapathie monoclonale et des signes cuta- 
nts (sclerose et petites tumeurs angiomateuses (fig. 14.49). II 
existe aussi de rares hemangiomes glomeruloides isoles hors 
contexte de POEMS. 

La tumeur est dermique, constitute de vaisseaux dilates, au 
sein desquels on voit de petits groupes de capillaires, donnant 
un aspect proche du glomerule renal (fig. 14.50 et 14.51). On 
peut parfois voir des inclusions eosinophiles cytoplasmiques 
PAS positives au sein de la lesion, correspondant a l’accumu- 
lation de Timmunoglobuline monoclonale. 




Fig. 1 4.49 Hemangiome glomeruloYde dans un 
syndrome POEMS. 





Fig. 14.51 Hemangiome glomeruloYde. 

ANGIOME EN CIBLE, OU A CELLULES 
EN CLOU DE TAPISSIER (HOBNAIL 
HEMANGIOMA) 

Dans sa forme typique, cet angiome de localisation ubiqui- 
taire est entoure d'un halo ecchymotique ou erythemateux 
(fig. 14.52). On incrimine parfois un traumatisme. 

La tumeur est dermique et est constitute de capillaires de 
taille variable, a lumiere dilatte, bordts de cellules endotht- 
liales qui font protrusion de fagon nette dans la lumitre, d'ou 
l'appellation de «clou de tapissier» (fig. 14.53 et 14.54). La 




Fig. 14.52 Hemangiome en cible ou hobnail. 




Fig. 14.50 Hemangiome glomeruloYde. 



Fig. 14.53 Hemangiome en cible. 
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Fig. 14.54 Hemangiome en cible. 



Fig. 14.57 Hemangiome microcapillaire. 




Fig. 14.55 Hemangiome en cible (coloration de Peris). 

forme de ces vaisseaux est parfois tres irreguliere. A la Peri- 
pherie, il existe des depots d'hemosiderine qu'on peut bien 
mettre en evidence par la coloration de Peris (fig. 14.55). 

HEMANGIOME MICROCAPILLAIRE 
OU ANGIOME MICROVEINULAIRE 

II s'agit d'une petite plaque angiomateuse difficile a recon- 
naitre cliniquement, predominant au tronc chez les adultes 
(fig. 14.56). On y trouve sur toute la hauteur du derme de 
multiples petits capillaires hordes par des cellules endotheliales 





Fig. 14.58 Hemangiome microcapillaire. 




Fig. 14.59 Hemangiome microcapillaire. 



bien visibles (fig. 14.57). Les vaisseaux sont tres nombreux, 
de taille parfois variable et on voit des cellules endotheliales 
faire un peu saillie dans la lumiere (fig. 14.58). Les vaisseaux 
semblent coller aux fibres de collagene (fig. 14.59) et peuvent 
etre entoures d’un infiltrat inflammatoire modere. 



Fig. 14.56 Angiome microcapillaire. 
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HEMANGIOME EPITHELIOIDE (HYPERPLASIE 
angiolymphoTde AVEC EOSINOPHILES) 

Cette lesion benigne combine des elements de proliferation 
vasculaire et un infiltrat inflammatoire lymphocytaire avec ou 
sans eosinophiles. 

Ces hemangiomes particuliers se voient chez l’adulte jeune, 
principalement dans la region de la tete et du cou, notamment 
au cuir chevelu ou aux oreilles (fig. 14.60 et 14.61). II pourrait 
s’agir d'un processus reactionnel. Les lesions sont des papules 
ou des plaques qui peuvent atteindre plusieurs centimetres de 
grand axe, de couleur violacee ou rouge sombre, avec parfois 
des douleurs ou un prurit. 

L'aspect typique est celui d’une proliferation de vaisseaux 
de taille moyenne (fig. 14.62), avec des lumieres de forme 
irreguliere et surtout des cellules endotheliales d’aspect epi- 
thelioide, associees a un infiltrat lymphocytaire et eosinophi- 
lique pouvant contenir des follicules lympho'ides. Les cellules 
endotheliales ont un cytoplasme eosinophile bien visible, 
abondant, ou typiquement des vacuoles intracytoplasmiques. 
Elies font saillie a l’interieur des lumieres (fig. 14.63); leur 
aspect epithelioYde les distingue des cellules en clou de tapis- 
sier ou seul le noyau est visible dans la lumiere du vaisseau. 
Les eosinophiles sont parfois absents (fig. 14.64). 




Fig. 14.60 Hemangiome epithelioi'de (HALE). 




Fig. 14.61 Hemangiome epithelioYde (HALE). 




Fig. 14.62 Hemangiome epithelioYde - follicules lymphoYdes. 




Fig. 14.63 Hemangiome epithelioYde. 




Fig. 14.64 Hemangiome epithelioYde. 



BOTRIOMYCOME (GRANULOME 
PYOGENIQUE) 

Cette lesion difficile a classer peut etre consideree comme 
reactionnelle, hyperplasique ou tumorale. Elle apparait apres 
un traumatisme, ou de fa9on spontanee. II s’agit d’une petite 
lesion rouge, papuleuse, bien limitee, saignant au contact 
(fig. 14.65), qui apparait sur la peau comme sur la muqueuse, 
notamment buccale. Des formes multiples sont possibles; 
elles peuvent etre induites par certains traitements comme 
l'isotretinoine (fig. 14.66). 





MALADIES DES VAISSEAUX 



La surface est parfois completement epidermisee ; il n’y a 
alors pas de saignement. La regression spontanee est possible, 
de meme que l’efflorescence des lesions apres traitement d’un 
botriomycome isole. 

L'aspect microscopique est celui de multiples neovais- 
seaux capillaires et veineux, tels qu’on les voit dans le tissu 
de granulation. La surface est recouverte d ? un enduit fibri- 
noleucocytaire. Ces capillaires ont tendance a former des 
bouquets plus ou moins bien limites. II y a un important 
infiltrat inflammatoire superficiel avec lymphocytes et neu- 
trophiles (fig. 14.67). Si la lesion est epidermisee, l'infiltrat 




Fig, 14.65 Botriomycome. 




Fig. 14.66 Botriomycomes multiples sous isotretinoTne. 



est nettement moins dense (fig. 14.68). La proliferation de 
petits capillaires disposes en bouquets ou en lobules, plus 
ou moins bien separes les uns des autres, peut constituer un 
hemangiome lobule (fig. 14.69). Les lesions dites «reepi- 
thelialisees » sont tres tubereuses, limitees par une collerette 
epidermique (fig. 14.70). Suivant la taille ou l’etendue, on 
peut trouver des vaisseaux arteriels et veineux a la partie 
profonde. 




Fig. 14.68 Botriomycome epidermise. 




Fig. 14.69 Botriomycome. 





Fig. 14.67 Botriomycome. 



Fig. 14.70 Botriomycome (hemangiome lobule). 
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HYPERPLASIE ENDOTHELIALE PAPILLAIRE La lesion est bien limitee, et se developpe a l'interieur d'un vais- 

INTRAVASCULAIRE (TUMEUR DE MASSON OU seau du derme ou de l’hypoderme, dans lequel on voit un thrombus 

HEMANGIOME INTRAVASCULAIRE VEGETi 4T) et de multiples projections papillaires, recouvertes d'un endothe- 

T1 , . 1t . . lium sans atypiesni mitoses (fig. 14.71, 14.72 et 14.73). 

II ne s agit pas d une ventable tumeur mais d une lesions tradui- 

sant 1'evolution d'un thrombus dans une structure veineuse. Elle 

est plus frequente chez les femmes jeunes et predomine a l'ex- 

tremite cephalique ou aux extremites des membres. Elle a une 

croissance lente et est tubereuse, d'aspect solide et de petite taille. 



PSEUDOTUMEURS VASCULAIRES 
D'ORIGINE REACTIONNELLE 




Fig. 14.71 Hyperplasie endotheliale papillaire intravasculaire. 



PSEUDOMALADIE DE KAPOSI 

La pseudomaladie de Kaposi est une forme particuliere de 
la dermite de stase ou acro-angiodermatite. Elle est formee 
de papules et nodules, qui peuvent avoir un aspect inquie- 
tant et mimer un angiosarcome ou une maladie de Kaposi 
(fig. 14.74 et 14.75). On peut les voir dans l'insuffisance vei- 
neuse, les syndromes postphlebitiques ou dans les grandes 
malformations vasculaires des membres, comme la maladie 
de Klippel-Trenaunay. 

L'aspect histologique n'est pas different de celui de la 
dermite de stase, avec de nombreux vaisseaux, chemi- 
nant verticalement et s'epanouissant en bouquets super- 
ficiel, qui est oedemateux et inflammatoire (fig. 14.76). 
La surface peut etre erodee et les depots d'hemoside- 
rine sont toujours presents. En cas de doute avec une 
maladie de Kaposi, l'immunohistochimie pour HHV8 est 
negative. 




Fig. 14.72 Hyperplasie endotheliale papillaire intravasculaire. 




Fig. 14.73 Hyperplasie endotheliale papillaire intravasculaire. 




Fig. 14.74 Pseudomaladie de Kaposi. 




Fig. 14.75 Pseudomaladie de Kaposi, 
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Fig. 14.76 Pseudomaladie de Kaposi. 

ANGIO-ENDOTHELIOMATOSE 
REACTIONNELLE (OU BENIGNE) 

C'est un phenomene rare, qui se presente sous forme de macules 
ou de plaques de coloration rouge ou purpurique (fig. 14.77), 
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Dans les tumeurs de malignite intermediaire, 1'ISSVA inclut 
plusieurs types d'hemangio-endotheliomes, ainsi que la mala- 
die de Kaposi. On range dans les tumeurs malignes l'heman- 
gio-endotheliome epithelioide et les angiosarcomes. 

HEMANGIO-ENDOTHELIOME RETIFORME 

Cette tumeur survient chez les adultes jeunes, principalement 
aux extremites des membres. La lesion est habituellement 
unique, se presente comme une plaque ou un papulonodule. 



Fig, 14,77 Angio-endotheliomatose reactionnelle. 



Fig. 14.78 Angio-endotheliomatose reactionnelle. 

v __ J 



Fig. 14.80 Angio-endotheliomatose reactionnelle - 
immunomarquage du CD68. 



parfois avec une distribution livedoide. On peut la voir dans 
divers contextes, notamment les cryoglobulinemies et autres 
gammapathies monoclonales, l’insuffisance renale ou des 
maladies systemiques. On observe de petites proliferations de 
cellules endotheliales qui sont situees au sein de capillaires du 
derme superficiel et moyen (fig. 14.78). Dans les cryoglobu- 
linemies, on trouve au sein des capillaires des thrombus eosi- 
nophiles. Dans certains cas, les images endovasculaires sont 
faites d'amas de grands histiocytes (fig. 14.79) qu'on peut bien 
mettre en evidence avec le marquage du CD68 (fig. 14.80). 
Cette image histologique a ete decrite sous le nom d’histiocy- 
tose intravasculaire, qui est a considerer comme une variante 
d’angio-endotheliomatose reactionnelle. 



Fig. 14.79 Angio-endotheliomatose reactionnelle. 



PROLIFERATIONS VASCULAIRES DE 
MALIGNITE INTERMEDIAIRE ET MALIGNES 
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Les recidives sont communes. Les formes multiples sont tres 
rares, de meme que l’extension aux ganglions lymphatiques. 
II n ? y a apparemment pas de risque metastatique. 




Fig. 14.81 Hemangio-endotheliome retiforme. 




Fig. 14.82 Hemangio-endotheliome retiforme. 




Fig. 14.83 Hemangio-endotheliome retiforme. 



II s'agit d’une tumeur mal limitee, situee dans le derme 
et l’hypoderme (fig. 14.81). Le terme de retiforme fait refe- 
rence a des lumieres d’aspect arborescent, telles qu’elles sont 
decrites dans l’hemangiopericytome (qui n’est plus consi- 
dere comme une entite specifique). Les vaisseaux realisent 
un reseau dont farchitecture rappelle celle du rete testis. Les 
cellules endotheliales sont de type hobnail , avec un noyau 
preeminent dans la lumiere (fig. 14.82). On voit frequem- 
ment des projections papillaires (fig. 14.83). On trouve 
aussi un infiltrat lymphocytaire au sein du stroma, arrivant 
presque au contact des cellules endotheliales. II y a aussi des 
zones plus solides, composees de cellules fusiformes (voir 
fig. 14.81). 

AUTRES HEMANGIO-ENDOTHELIOMES 
DE MALIGNITE INTERMEDIATE 

Hemangio-endotheliome 

kapositorme 

C’est une lesion des tissus mous, situee principalement dans 
le retroperitoine, chez de tres jeunes enfants. Certains peuvent 
atteindre la peau. Dans ce cas, un syndrome de Kasabach- 
Merritt se produit frequemment, et peut etre letal. La tumeur 
est composee de vastes lobules et de faisceaux de cellules 
endotheliales avec de petits capillaires de forme variable, don- 
nant un aspect proche de la maladie de Kaposi. Les cellules 
sont CD31 et CD34+ mais Glutl negatives. 

Tumeur de Dabska 

On classe dans ce groupe aussi la tumeur de Dabska, ou 
hemangio-endotheliome papillaire intralymphatique , qu’on 
voit principalement chez les enfants, sous forme d’une 
lesion solitaire de croissance progressive. On y trouve de 
multiples structures vasculaires a paroi fine, un peu comme 
dans les lymphangiomes. Ces cavites contiennent des 
papilles intravasculaires, comprenant des cellules endothe- 
liales, du collagene et des lymphocytes. 

Hemangio-endotheliome composite 

II survient chez l’adulte avec une predilection pour les 
membres. On trouve des contingents differents suivant les 
zones certains rappellent les malformations arterioveineuses, 
d’autres sont plus proches de l'angiosarcome ou encore de 
l’hemangio-endotheliome retiforme. 

Hemangio-endotheliome 

pseudomyogenique 

L’hemangio-endotheliome pseudomyogenique a ete decrit 
plus recemment. II s'observe chez les adultes jeunes, et se 
presente comme des lesions multiples situees preferen- 
tiellement sur les membres (fig. 14.84). Ces modules mal 
limites sont faits d’une proliferation tres dense de cellules 
fusiformes avec importante activite mitotique (fig. 14.85 
et 14.86). On trouve des aires de necrose et un infiltrat 
inflammatoire modere, de lymphocytes et de neutrophiles 
(fig. 14.86). Les cellules endotheliales expriment CD31 et 
les keratines a large spectre. Elies sont, au contraire, CD34, 
PS 100 et desmine negatives. L’aspect rappelle le sarcome 
epithelio'fde ou l’angiosarcome epithelio'ide. Malgre l'as- 
pect multinodulaire et les anomalies cytologiques, les 
metastases sont peu frequentes. 





MALADIES DES VAISSEAUX 




Fig. 14.84 Hemangio-endotheliome pseudomyogenique. 

(collection d'A. Fricker) 





Fig. 14.86 Hemangio-endotheliome pseudomyogenique. 

HEMANGIO-ENDOTHELIOME EPITHELIOYdE 

Cette tumeur de haut grade de malignite est desormais clas- 
see au sein des angiosarcomes. II s'agit d'une tumeur de 
l’adulte, qui se presente comme une masse douloureuse par- 
fois allongee, se developpant a partir d'une veine. La loca- 
lisation cutanee est plus rare que celle des visceres. II faut 
chercher une atteinte des tissus mous ou de l'os sous-jacent. 



Les formes cutanees sont dermiques et hypodermiques, for- 
mant une lesion infiltrative de forme arrondie (fig. 14.87). La 
densite cellulaire est elevee (fig. 14.88). II s'agit de cellules 
fusiformes ou plus trapues a cytoplasme abondant et eosi- 
nophile. L'aspect le plus caracteristique est la presence de 
lumieres intracytoplasmiques (fig. 14.89), au sein desquelles 




Fig. 14.87 Hemangio-endotheliome epithelioTde. 




Fig. 14.88 Hemangio-endotheliome epithelioYde. 




Fig. 14.89 Hemangio-endotheliome epithelioVde. 
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on peut voir des globules rouges. Contrairement a l'angio- 
sarcome, il y a peu de mitoses. Les cellules expriment les 
marqueurs vasculaires CD3 1 et CD34, mais l'expression des 
cytokeratines ainsi que de l’actine peut etre observee. 

Les formes avec atypies et nombreuses mitoses se rap- 
prochent plus de l’angiosarcome epithelioide. 

ANGIOSARCOMES 

Les angiosarcomes cutanes sont d’une grande malignite, avec 
des possibility therapeutiques reduites lorsqu'ils sont evo- 
lues. Ils ont souvent une croissance tres rapide. On distingue 
plusieurs situations : 

■ Yangiosarcome cephalique du sujet age se developpant sur 
le visage ou le cuir chevelu, apres 70 ans en general. La 
lesion debute comme un erytheme unilateral, un peu vio- 
lace, pouvant ressembler a la rosacee (fig. 14.90). Elle 
evolue souvent rapidement vers une infiltration et une 
extension aux zones adjacentes. La couleur devient de plus 
en plus violacee et des nodules ou des ulcerations appa- 
raissent (fig. 14.91); 

■ l'angiosarcome developpe sur radiotherapie apres cancer 
du sein ; 

■ l'angiosarcome developpe sur lymphoedeme chronique, ou 
sur malformation vasculaire etendue des membres (syndrome 




Fig. 14.90 Angiosarcome cephalique debutant. 




Fig. 14.91 Angiosarcome cephalique evolue. 



de Stewart-Treves, malformation lymphatique congenitale, 
lymphoedeme idiopathique ou lymphoedeme des bras deve- 
loppe apres mastectomie et curage ganglionnaire). 

Au microscope, les formes debutantes sont souvent diffi- 
ciles a reconnaitre, notamment au visage. On trouve des vais- 
seaux de forme et de taille variables, avec parfois de petites 
projections au sein de la lumiere. Les cellules endotheliales 
sont atypiques (fig. 14.92). La proliferation vasculaire se 
ramifie, avec des cellules fusiformes qui semblent «disse- 
quer» les fibres de collagene, formant des vaisseaux irregu- 
liers et des fentes (fig. 14.93). La coloration par la reticuline 
permet de mettre en evidence le reseau vasculaire qui entoure 
de petits groupes de cellules. 

On a parfois une proliferation de cellules fusiformes 
assez compacte ou il n ? est parfois pas facile de determiner 
l'histogenese, faute de lumieres vasculaires (fig. 14.94). 
Les marqueurs immunohistochimiques sont done essen- 
tiels. Le CD34 est souvent positif, mais n f est pas speci- 
fique et peut etre perdu. Le CD3 1 est tres souvent exprime. 
Le marqueur nucleaire ERG est tres sensible et tres speci- 
fique des cellules endotheliales dans les tumeurs des tis- 
sus mous. Les cellules endotheliales sont pleomorphes et 
la presence de mitoses est tres importante pour le diagnos- 
tic (fig. 14.95). Il y a frequemment des hematies dans le 
stroma (fig. 14.93 et 14.95). 




Fig. 14.92 Angiosarcome. 




Fig. 14.93 Angiosarcome. 
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Fig. 14.95 Angiosarcome. 



Certaines formes sont epithelioides, et une expression des 
cytokeratines et de l f EMA peut etre observee. On y trouve de 
petites lumieres irregulieres de taille variable (fig. 14.95). Les 
cellules sont plus grandes, ovalaires, avec un noyau vesicu- 
leux a nucleole preeminent. 



TUMEURS PE Rl VASC U LAI RES : TUMEURS 
GLOMIQUES 



La localisation la plus frequente de la tumeur glomique est 
l'extremite des doigts, sous la tablette ungueale; la tumeur 
elle-meme est mal visible (fig. 14.96). La caracteristique 
essentielle est la douleur tres violente provoquee par la pres- 
sion ou par le moindre choc. Dans certains cas, la tumeur 
entraine une destruction partielle de la tablette ungueale 
(fig. 14.97). Outre cette localisation caracteristique, les 
tumeurs glomiques peuvent etre situees ailleurs sur les doigts 
ou plus rarement a distance. Seul leur caractere douloureux, 
meme sans aucune tumefaction clinique, permet d’evoquer le 
diagnostic. 

Au microscope, il s'agit d’amas bien limites, denses, de 
cellules tres rondes (fig. 14.98). On y trouve des vaisseaux 
bien differencies, autour desquels se developpent des nappes 
homogenes de cellules a noyau rend (fig. 14.99); leurs 
limites cytoplasmiques sont mal visibles. La lesion est entou- 



ree d'une zone de fibrose. On peut trouver aussi des zones 
de cellules musculaires lisses fusiformes, et on parle alors 
de glomangiomyome. Une composante glomique peut aussi 
etre observee dans les myopericytomes et myofibromes de 
l’adulte. 




Fig. 14.96 Tumeur glomique. 

(Coll, du Dr Olivier Cogrel.) 




Fig. 14.97 Tumeur glomique. 

(Coll, du Dr Olivier Cogrel.) 
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Fig. 14.99 Tumeur glomique. 



MALADIE DE KAPOSI 

II s'agit d’une proliferation de cellules endotheliales induite 
par l’infection a virus HHV8. II existe quatre grands cadres 
principaux. 

■ maladie de Kaposi classique predominant au pour- 
tour mediterraneen, dans laquelle on voit des lesions des 
membres inferieurs, initialement maculeuses, puis formant 
des plaques (fig. 14.100). Quand elles evoluent, on peut 
voir des lesions papuleuses ou nodulaires, hemorragiques 
ou a surface crouteuse (fig. 14.101); 

■ maladie de Kaposi associee a l’infection par le VIH. 
Les lesions peuvent etre tres trompeuses et se presen- 
ter sous forme de macules rouge fonce ou violacees du 
thorax et du visage, prenant parfois un aspect acnei- 
forme (fig. 14.102). Les tumeurs peuvent etre plus 
importantes et s'accompagner de lesions viscerales. Ces 
formes surviennent principalement chez l’homme ; 

■ maladie de Kaposi des immuno deprimes. Les lesions ne 
sont pas toujours typiques et ont des localisations inhabi- 
tuelles comme dans l’infection VIH. On les voit notamment 
chez les greffes d’organe ou chez les patients ayant une 
immunosuppression therapeutique (fig. 14.103); 



■ maladie de Kaposi endemique africaine. Les lesions se 
situent principalement aux membres inferieurs et peuvent 
devenir agressives, avec atteinte osseuse et ganglionnaire 
(fig. 14.104). La variante lymphatique infantile evolue 
beaucoup plus rapidement que les autres. 




Fig. 14.101 Maladie de Kaposi classique avec nodules. 




Fig. 14.102 Maladie de Kaposi associee au VIH. 




Fig. 14.100 Maladie de Kaposi classique avec macules 
et plaques. 




Fig. 14.103 Maladie de Kaposi du greffe d'organe. 
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Fig. 14.105 Maladie de Kaposi debutante. 



Au microscope, toutes les variantes sont composees de 
cellules fusiformes dermiques, de tres faible densite dans 
les formes debutantes (fig. 14.105). On voit alors quelques 
hematies extravasees entre les fibres de collagene et sur- 
tout un infiltrat plasmocytaire qui doit attirer l'attention. 
Dans les formes plus papuleuses ou nodulaires, les cellules 
s'agencent en gros nodules assez bien limites (fig. 14.106), 
comprenant une forte densite de cellules fusiformes, for- 
mant des fentes vasculaires au sein des massifs, avec 
des hematies extravasees et des plasmocytes. Certaines 
formes se rapprochent morphologiquement de l’angiosar- 
come, avec des cellules de plus grande taille et des mitoses 
(fig. 14.107). 

Dans tous les cas, fimmunomarquage HHV8 est d'une 
grande utilite pour demontrer l'infection virale. Le marquage 
a un aspect particulier de petites ponctuations intranucleaires 
(fig. 14.108). Dans les formes maculeuses debutantes, il n ? y 
a parfois que de rares cellules positives et il faut les chercher 
attentivement. 




Fig. 14.107 Maladie de Kaposi. 
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Fig. 14.108 Maladie de Kaposi : marquage du HHV8. 



LYMPHANGIOMES 



Il existe plusieurs variantes de lymphangiomes : 

■ la forme caverneuse congenitale ou apparaissant chez le tres 
jeune enfant touche surtout les zones de la tete et du cou, 
notamment la langue, et parfois les extremites des membres. 
Il s'agit de masses profondes, qui recidivent frequemment 
apres excision. On est dans un cadre malformatif ; 
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■ le lymphangiome circonscrit (superficiel) apparait chez 
l'enfant ou l'adulte. II est localise preferentiellement sur les 
membres, ou encore sur le tronc. II est caracterise par l'ap- 
parition de petites vesicules claires, hemorragiques, ou fon- 
cees comme des grains de cassis (fig. 14.109 et 14.110); 

■ le lymphangiome acquis progressif est rare, touchant 
l'enfant et l'adulte, notamment aux membres superieurs. 
L'aspect est celui d'une macule ou d'une plaque qui s'etend 
progressivement, parfois post-traumatique ou plus rare- 
ment apres radiotherapie. 

Le lymphangiome cavemeux est mal limite et compose de 
grandes cavites du derme profond et de l'hypoderme, limitees 
par un endothelium simple (fig. 14.111). Les prelevements 
cutanes montrent des cavites s'etendant jusqu'a la profondeur 




(fig. 14.112). L'excision totale est toujours difficile, ce qui 
explique les recidives. 

Dans le lymphangiome circonscrit, les cavites sont situees 
dans le derme superficiel et moyen. Elies sont optiquement 
vides ou contiennent parfois des hematies. Ces vaisseaux 
semblent limites uniquement par des cellules endotheliales, 
et de petites projections au sein des lumieres sont observees 
(fig. 14.113 et fig. 14.114). Les noyaux sont de petite taille 
sans atypie ni mitose. On qualifie la lesion d'hemolymphan- 
giome lorsqu'il y a des lumieres remplies de globules rouges, 
pouvant occasionner des thromboses, temoignant d'une com- 
posante vasculaire sanguine. Les cellules endotheliales lym- 
phatiques expriment CD31, plus rarement CD34, et de fa^on 
plus caracteristique sont marquees par l'anticorps D2-40. 




Fig. 14.112 Lymphangiome caverneux. 




Fig. 14.1 1 1 Lymphangiome caverneux. 



Fig. 14.114 Lymphangiome circonscrit. 
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PURPURAS ET VASCULITES 

Le purpura par fragilite capillaire correspond a une extrava- 
sation de globules rouges d'origine mecanique par fragilisa- 
tion traumatique de la paroi capillaire. II s'agit d’un purpura 
punctiforme qui n'est presque jamais biopsie et ou la seule 
anomalie est une extravasation d'hematies en dehors des 
capillaires dermiques. On peut rattacher aux purpuras par fra- 
gilite capillaire le purpura perifolliculaire du scorbut (defi- 
cit en vitamine C). Histologiquement, on voit autour d'un 



follicule hyperkeratosique un discret infiltrat lymphocytaire 
(fig. 14.115) etune extravasation d'hematies (fig. 14.116). 

Le purpura de Bateman est une consequence de la fragilisa- 
tion des parois vasculaires et du derme du fait de l'age. C'est 
un des signes de la dermatoporose associee au vieillissement 
cutane (chapitre 8). 

Les purpuras thrombopeniques sont un diagnostic clinique 
et biologique et ne sont presque jamais biopsies. 

Les purpuras ayant un tableau anatomoclinique plus carac- 
teristique sont d'origine inflammatoire (capillarite ou vascu- 
lite) ou d'origine thrombotique (vasculopathie thrombosante). 




Fig. 14.1 15 Scorbut - hyperkeratose folliculaire. 




Fig. 14.1 16 Scorbut - extravasation d'hematies. 



CAPILLARITES PURPURIQUE ET PIGMENTEES 

Les capillarites purpuriques et pigmentees sont constitutes 
de macules brunes ponctuees d'elements purpuriques, et 
siegent surtout sur les membres inferieurs. Plusieurs variantes 
cliniques ont ete decrites : le lichen aureus , fait de macules 
purpuriques et brun orange avec parfois des papules donnant 



un aspect licheno'fde (fig. 14.117); le purpura progressif de 
Schamberg, fait de petites maculopapules purpuriques formant 
des placards rouge-brun a contour emiette ; le purpura annu- 
laire et telangiectasique de Majocchi , avec un centre jaunatre 
et une peripherie purpurique et telangiectasique (fig. 14. 1 18) ; 
et Yeczematid-like purpura , s'etendant de bas en haut, asso- 
ciant purpura et lesions eczematiformes. 




Fig. 14.1 17 Capillarite purpurique - lichen aureus. 




Fig. 14.1 18 Capillarite purpurique - forme annulaire 
de Majocchi. 
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Au microscope, on voit dans toutes ces formes un infil- 
trat lymphocytaire formant une bande sous-epidermique, a 
renforcement pericapillaire (fig. 14.119). Le pattern est celui 
d’un infiltrat principalement papillaire, avec extravasation 
d’hematies (fig. 14.120), donnant lieu a des depots dermiques 



d’hemosiderine (fig. 14.121). Selon l’intensite de l'infiltrat, la 
lesion clinique est plus ou moins papuleuse, fextravasation 
d’hematies expliquant le purpura et les depots ferriques la 
coloration brun orange. 




Fig. 14.119 Capillarite purpurique. 




Fig. 1 4. 1 20 Capillarite purpurique. 



Fig. 14.121 Capillarite purpurique. 




COAGULATION INTRAVASCULAIRE 
DISSEMINEE 

La coagulation intravasculaire disseminee (CIVD) est le 
modele du purpura par vasculopathie thrombosante. Dans la 
CIVD, le purpura est brutal, les petechies confluant rapidement 
pour former des plaques ecchymotiques violacees, parfois bul- 
leuses (fig. 14.122). L’evolution se fait vers la necrose cutanee 
etendue. Au microscope, l’epiderme est necrose par ischemie 
et se decode (fig. 14.123). Sur toute la hauteur du derme et de 



l’hypoderme, les vaisseaux de petit et de moyen calibres sont le 
siege de thrombus fibrineux (fig. 14.124), sans inflammation. 
Les annexes pilaires et sudorales sont le siege d'une necrose 
ischemique (fig. 14.125). L’image histologique est similaire 
dans les purpuras ecchymotiques et necrotiques des deficits 
acquis ou congenitaux en proteine C, dans les necroses cuta- 
nees aux antivitamines K, dans certains lupus avec anticorps 
antiphospholipides (chapitre 7), dans certaines cryoglobuline- 
mies ou cryofibrinogenemies, et dans le purpura fulminans. 




Fig. 14.122 Coagulation intravasculaire disseminee (CIVD) 

v 




Fig. 14.123 CIVD - decollement bulleux par necrose. 
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Fig. 1 4. 1 24 CIVD - thromboses capillaires. 
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VASCULITE SEPTIQUE CUTANEE 

Dans le cadre de sepsis bacteriens, on decrit des tableaux 
de «vasculite septique cutanee ». C'est notamment le cas au 
cours des endocardites infectieuses ou des gonococcemies. 
Les lesions sont purpuriques et pustuleuses (fig. 14.126), et 
siegent souvent sur les extremites (fig. 14.127). Au micros- 
cope, on voit dans les lesions les plus pustuleuses des plages 
neutrophiliques suppurees du derme, avec necrose epider- 
mique et alterations vasculaires (fig. 14.128). Ces alterations 
vasculaires sont des thromboses inflammatoires avec pre- 
sence de neutrophiles dans le vaisseau et autour de celui-ci 
(fig. 14.129). Parfois, on peut voir les germes en cause par 
coloration de Gram, formant des amas dans les vaisseaux ou 
dans le derme (fig. 14.130). La meme image histologique 
existe dans fecthyma gangrenosum, qui est la manifestation 
cutanee d’une infection systemique a bacille Gram negatif, 
caracterisee cliniquement par des lesions ulcerees necrosantes 
souvent multiples. 







Fig, 14.129 Vasculite septique - thrombose et neutrophiles. Fig. 14.130 Vasculite septique (coloration de Gram). 
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VASCULITES LEUCOCYTOCLASIQUES 

Les vasculites immunoallergiques des petits vaisseaux der- 
miques, ou vasculites leucocytoclasiques se traduisent par 
un purpura infiltre, palpable, predominant dans les zones 
declives. Les elements peuvent confluer en plaque, avec par- 
fois une ulceration et une necrose cutanee (fig. 14.131). Les 
formes particulierement marquees peuvent etre bulleuses 
(fig. 14.132). Au microscope, il s'agit d'une inflammation de 
topographie perivasculaire, predominant dans le derme super- 
ficiel (fig. 14.133). Les capillaires et veinules postcapillaires 
sont le siege d’une necrose fibrinoide parietale (fig. 14. 134). Ils 
peuvent secondairement etre occlus. II existe dans les parois 
des petits vaisseaux atteints des neutrophiles, qui sont ega- 
lement presents dans le derme adjacent, intacts ou fragmen- 
ts (leucocytoclasie) (fig. 14.135). II existe une extravasation 
d’hematies, responsable du purpura clinique. On trouve varia- 
blement une necrose epidermique, une ulceration ou un aspect 
pustuleux. L’aspect histologique ne permet pas de preciser la 
cause de la vasculite (infection, purpura rhumatoi'de, medica- 
ment, cryoglobulinemie mixte liee a l’infection a l’hepatite B 
ou C [VHC ou VHB], vasculite de la polyarthrite rhumatoide, 
vasculite des connectivites, phase precoce d’erythema eleva- 
tum diutinum). En immunofluorescence cutanee directe, les 
depots vasculaires de C3 et d’IgG traduisent l’implication des 
complexes immuns. La presence d'lgA est en faveur d'un pur- 
pura rhumatoide, ou d'un cedeme aigu hemorragique du nour- 
risson, caracterise cliniquement par des plaques purpuriques 
en medaillon et en cocardes avec cedeme acral, et se traduisant 
histologiquement par une vasculite leucocytoclasique. 




Fig. 14.131 Vasculite leucocytoclasique. 





Fig. 1 4. 1 33 Vasculite leucocytoclasique. 




Fig. 14.134 Necrose fibrinoTde des capillaires. 




Fig. 14.132 Vasculite leucocytoclasique bulleuse. 



Fig. 14.135 Leucocytoclasie. 
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VASCULITES A ANCA 

Parmi les vasculites a ANCA (anticorps anticytoplasme des 
neutrophiles), la classification de Chapel-Hill retient la granu- 
lomatose avec polyangeite (ex-granulomatose de Wegener), 
la granulomatose eosinophilique avec polyangeite (ex-angeite 
de Churg-Strauss), ainsi que la polyangeite microscopique. 
L’atteinte cutanee de la polyangeite microscopique est proche 
d'une vasculite leucocytoclasique, sur le plan clinique et patho- 
logique. Les signes cutanes de la granulomatose eosinophilique 
avec polyangeite sont souvent precoces. II s'agit de purpura 
infiltre, de lesions urticariennes ou de nodules dermiques 
(fig. 14.136 et 14.137). On voit parfois des papules ombili- 
quees des surfaces articulaires (coudes, doigts) correspondant 
a une dermatite granulomateuse palissadique neutrophilique 
(voir chapitre 11, dermatite interstitielle granulomateuse). 



Au microscope, les lesions evocatrices de granulomatose 
eosinophilique avec polyangeite sont des granulomes necro- 
sants extravasculaires (fig. 14.138), ou un infiltrat histiocy- 
taire, neutrophilique et eosinophilique entoure des plages 
de necrose violacee du derme. Parfois, on voit seulement un 
infiltrat polymorphe riche en eosinophiles, avec une vascu- 
lite necrosante des petits vaisseaux plus ou moins marquee 
(fig. 14.139). Les lesions cutanees de la granulomatose avec 
polyangeite sont moins frequentes que l'atteinte ORL ou pul- 
monaire. II s'agit de nodules, d'ulcerations necrotiques, ou 
de papules ombiliquees des surfaces articulaires (dermatite 
granulomateuse palissadique neutrophilique). L'histologie est 
celle d'une vasculite granulomateuse ou de granulome necro- 
sant extravasculaire. 






Fig. 14.137 Granulomatose eosinophilique avec polyangeite. 



Fig. 14.139 Granulome eosinophilique avec polyangeite. 
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PERI ARTE RITE NOUEUSE 

La periarterite noueuse (PAN) classique est une vasculite 
systemique peu frequente des moyens vaisseaux, classique- 
ment liee dans 10 a 40 % des cas a une infection par le VHB. 
On y voit parfois une atteinte cutanee faite de nodules dou- 
loureux des membres inferieurs (fig. 14.140), d’un livedo 
(fig. 14.141), d'un purpura infiltre pouvant evoluer vers la 
necrose et l’ulceration (fig. 14.142). II s ? y associe une atteinte 
neurologique peripherique et centrale, des manifestations car- 
diaques et pulmonaires, une atteinte renale ou digestive. La 
PAN cutanee pure est probablement plus frequente que la 



PAN classique systemique. L'atteinte cutanee est similaire a la 
PAN classique. Au microscope, la lesion evocatrice de PAN 
est une vasculite des vaisseaux de moyen calibre, situes dans 
le derme profond ou l’hypoderme (fig. 14.143). II existe une 
necrose transmurale de la paroi du vaisseau, avec rupture de la 
limitante elastique interne, et un infiltrat inflammatoire parie- 
tal et perivasculaire contenant des neutrophiles (fig. 14.144 
et 14.145). Le vaisseau est parfois obstrue par un thrombus 
inflammatoire. Les lesions sont segmentaires, expliquant la 
clinique de nodules separes les uns des autres. II faut done une 
biopsie de bonne taille, emportant fhypoderme, pour maximi- 
ser les chances de diagnostic histologique. 




Fig. 14.140 Periarterite noueuse - petits nodules 
hypodermiques. 




Fig. 14.141 Periarterite noueuse - livedo. 




Fig. 14.142 Periarterite noueuse - ulcerations. 




Fig. 14.143 Periarterite noueuse. 




Fig. 14.144 Periarterite noueuse - necrose fibrinoTde de 
I'intima et la media. 




Fig. 14.145 Periarterite noueuse - rupture de la limitante 
elastique interne (coloration a I'orceine). 
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ARTE RITE MACULEUSE LYMPHOCYTAIRE 

On isole de la PAN cutanee depuis quelques annees V arterite 
maculeuse lymphocytaire. Elle se traduit par un livedo non 
infiltre, sans nodule, evoluant vers la pigmentation, siegeant 
typiquement sur les membres inferieurs des femmes jeunes 
(fig. 14.146). II s’agit d’une atteinte segmentaire d’un vaisseau 
de moyen calibre dermique profond, comme dans la PAN 
(fig. 14.147). Ici, cependant, on voit une necrose hyaline cir- 
conferentielle sous-intimale, sans rupture de la limitante elas- 
tique interne (fig. 14.148 et 14.149). L’infiltrat est compose 
de lymphocytes, sans neutrophiles. Certains considerent qu’il 
s’agit d’une variante ou d'un stade evolutif particulier de PAN 
cutanee pure. 




Fig. 1 4. 1 46 Arterite maculeuse. 




Fig. 14.147 Arterite maculeuse. 




Fig. 14.148 Necrose hyaline sous- 
endotheliale circonferentielle. 



Fig. 14.149 Limitante elastique interne 
preservee (coloration a I'orceine). 



MALADIE DE HORTON 

La maladie de Horton est une vasculite des gros vaisseaux, 
touchant particulierement les branches de la carotide externe. 
Elle atteint le sujet age. II peut exister des paresthesies du cuir 
chevelu, une inflammation localisee autour d’une artere tem- 
porale tortueuse, avec parfois des nodules palpables sur son 
trajet. Le pouls temporal est classiquement aboli. La necrose 



du cuir chevelu ou la necrose linguale sont evocatrices, mais 
rares. Au microscope, il s’agit d’une panarterite a cellules 
geantes, segmentaire et focale (fig. 14.150). La paroi est le 
siege de necrose, de fibrose et de cellules geantes resorptives 
(fig. 14.151). La limitante elastique interne est rompue foca- 
lement (fig. 14.152). 





Fig. 14.151 Vasculite avec cellules 
geantes. 



Fig. 14.152 Rupture focale de la limitante 
elastique interne (coloration a I'orceine). 



Fig. 14.150 Arterite a cellules geantes 
(maladie de Horton). 
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LIVEDOS 

Les livedos ont une origine vasculaire. Leur etiologie com- 
prend de nombreuses situations cliniques, dont une partie 
consiste en des anomalies mecaniques du flux sanguin, sans 
traduction histologique (troubles vasomoteurs des tumeurs 
carcinoides, du pheochromocytome, bas debit circulatoire, 
paralysies, hyperviscosite des syndromes myeloproliferatifs, 
medicaments). 

Les livedos ayant une traduction histologique, voire un 
tableau anatomoclinique specifique, comprennent les livedos 



des thromboses, les livedos des embolies, les livedos des arte- 
riolopathies ou par depot de cristaux. 

LIVEDOS DES THROMBOSES 

Les livedos des thromboses sont ramifies, a grandes mailles 
irregulieres non fermees. Ils peuvent etre accompagnes de 
lesions purpuriques, voire de necroses. On les voit dans le 
syndrome des anticorps antiphospholipides, dans la cryoglo- 
bulinemie monoclonale (de type I) (fig. 14.153), ou d'autres 
troubles de la coagulation. II s'agit d'une vasculopathie throm- 
bosante predominant sur les petits capillaires (fig. 14.154), 
avec une faible inflammation lymphocytaire (fig. 14.155). 




Fig. 14.153 Cryoglobulinemie 
monoclonale - livedo et purpura. 

LIVEDOS DES EMBOLIES 

Les livedos des embolies sont ramifies egalement. La cause 
la plus frequente est les emboles de cholesterol. Cet athero- 
embolisme se traduit par des lesions livedoides des extremites, 
parfois ulcerees, douloureuses, au decours d'une exploration 
endoarterielle, d'un traitement anticoagulant ou fibrinolytique, 
moins souvent spontanement (fig. 14.156 et 14.157). Les 



Fig. 14.155 Cryoglobulinemie 
monoclonale - vasculopathie 
thrombosante. 

lesions des orteils ou des pieds apres arteriographie sont parti- 
culierement evocatrices. Au microscope, on voit des arterioles 
profondes occluses (fig. 14.158), le materiel endovasculaire 
correspondant a de la fibrine et a des empreintes lanceolees de 
cristaux de cholesterol (tig. 14.159). Beaucoup plus rarement, 
le livedo par embolie est lie a des emboles myxoides d'un 
myxome cardiaque ou des emboles tumoraux carcinomateux. 



Fig. 14.154 Cryoglobulinemie 
monoclonale. 




Fig. 14.156 Emboles de cholesterol - livedo ulcere. 



Fig. 14.158 Emboles de cholesterol. 
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LIVEDOS PAR ARTERIOLOPATHIE 

Les livedos par arteriolopathie sont des livedos ramifies, pre- 
dominant sur les membres inferieurs. On les voit au cours de la 
PAN (voir ci-dessus), et au cours des syndromes de Sneddon 
et de Moya-Moya. Les rapports entre ces deux demieres 
affections sont possibles. Le syndrome de Sneddon se traduit 
par un livedo permanent, ramifie, etendu sur les membres et le 
tronc, sans autre signe cutane (fig. 14.160). II survient presque 
toujours chez la femme jeune, precedant des accidents ische- 
miques cerebraux souvent associes. L’histologie cutanee 
montre peu de chose, l'atteinte arteriolaire etant focale, dans 



le derme profond (fig. 14.161). II faut chercher attentivement 
une endarteriolite fibreuse (proliferation sous-endotheliale a 
evolution fibrosante), non inflammatoire (fig. 14.162), sans 
atteinte de la limitante elastique interne (fig. 14.163). L'aspect 
clinique et histologique est proche dans l'atteinte cutanee du 
Moya-Moya, dont la particularity est l'aspect radiologique 
anormal de la vascularisation cerebrate. 

Les livedos des depots de cristaux se voient au cours de 
l'arteriolopathie calcique uremique des insuffisants renaux 
(calciphylaxie, voir chapitre 1 0), ou plus rarement de l'hyper- 
oxalurie primaire ou secondaire. 




Fig, 14.160 Syndrome de Sneddon - livedo en grandes 
mailles irregulieres. 





Fig. 1 4. 1 62 Syndrome de Sneddon - endarteriolite fibreuse. 



Fig. 14.163 Limitante elastique interne arteriolaire (coloration 
a I'orceine). 
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MANIFESTATIONS CUTANEES 
DES ALTERATIONS VASCULAIRES 
DES MEMBRES INFERIEURS 

L’arteriopathie obliterante des membres inferieurs (AOMI) 
se manifeste de maniere chronique par une peau seche, atro- 
phique et depilee, sans particularity histologique particuliere. 
L'ischemie aigue de membre et l'ulcere arteriel ont une symp- 
tomatologie typique, et le diagnostic est confirme par une 
imagerie vasculaire avec Doppler. La biopsie cutanee n’est pas 
utilisee dans ces indications, et n’a pas de valeur d’orientation 
pour un ulcere d'origine arteriel (voir plus loin). 

L'insuffisance veineuse chronique des membres infe- 
rieurs est responsable de manifestations cutanees multiples 
sur les membres inferieurs. L'oedeme declive, la xerose, les 
varices et varicosites sont de diagnostic clinique, et ne sont 
pas biopsies. 

DERMITE OCRE 

La dermite ocre est frequente dans les insuffisances veineuses 
chroniques. Elle siege a la partie distale de la jambe, sous la 
forme de macules brunes parfois coalescentes (fig. 14.164). 
La coloration brunatre succede a des elements purpuriques 
fiigaces. Au microscope, on voit une angiodermite de stase, 



caracterisee par une proliferation de capillaires dans le derme, 
verticalises ou en bouquets, dans un fond fibreux (fig. 14. 165). 
L'extravasation d'hematies est frequente (fig. 14.166), ainsi 
que les depots extravasculaires d’hemosiderine et les sidero- 
phages (fig. 14.167 et 14.168), responsables de la pigmenta- 
tion brune vue cliniquement. La forme la plus marquee de cette 
angiodermite correspond au pseudo-Kaposi (voir plus haut). 




Fig. 14. 164 Dermite ocre. 





Fig. 1 4. 1 67 Dermite ocre - siderophages. 



Fig. 1 4. 1 68 Dermite ocre - depots ferriques (coloration de Peris). 
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LIPODERMATOSCLEROSE 

La guetre sclereuse , ou lipodermatosclerose , est une com- 
plication importante de l’insuffisance veineuse chronique. 
Par un mecanisme incompletement elucide, l’hyperpression 
veineuse entraine une fibrose hypodermique, se manifestant 
cliniquement par un ou plusieurs placards rouge brun, infil- 
tres et douloureux, evoluant vers la sclerose profonde defor- 
mant la jambe (fig. 14.169). En poussee, l’aspect de nodules 
inflammatoires est celui d’une panniculite (fig. 14.170). Au 
microscope, la lipodermatosclerose correspond a une fibrose 
dermohypodermique, avec atrophie et dommages des lobules 
adipeux (fig. 14.171). Dans cette fibrose, il existe une hyper- 
plasie vasculaire (angiodermite de stase). Le tissu adipeux 
est le siege de remaniements lipophagiques (fig. 14.172), ou 
d’une degenerescence particuliere en macrokystes graisseux 
bordes d’une membrane eosinophile crenulee, appelee panni- 
culite membranokystique (fig. 14.173). La panniculite mem- 
branokystique n’est pas une maladie independante, mais un 
mode de regression particulier du tissu adipeux, qu’on voit 
parfois dans d'autres affections panniculitiques. 




Fig. 14.170 Panniculite membranokystique. 




Fig. 14.172 Sclerose hypodermique, lipophagie. 




Fig. 14.169 Lipodermatosclerose. 




Fig. 14.173 Panniculite membranokystique. 
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ULCERE VEINEUX 

L ? ulcere veineux de jambe est une perte de substance chronique, 
siegeant au tiers distal de la jambe, secondaire a l’insuffisance 
veineuse chronique. Une AOMI est associee dans 25 % des 
cas (ulcere dit «mixte»). L'ulcere survient subitement (trau- 
matisme, rupture de varice), ou insidieusement, pres des mal- 
leoles interne ou externe. II est souvent poly cy clique avec 
une bordure inflammatoire et un fond fibrineux (fig. 14.174). 
L'ulcere de jambe est parfois biopsie, quand l'etiologie n'est pas 
certaine, pour eliminer une maladie inflammatoire, une vascu- 
lite, ou quand revolution est inhabituelle, sans reponse au trai- 
tement ou avec un bourgeonnement excessif, pour eliminer un 
carcinome ou une autre tumeur ulceree. En bordure d'ulcere 
veineux, l'epiderme est irregulierement hyperplasique, pseu- 
docarcinomateux parfois (fig. 14.175). L'epiderme peut etre 
spongiotique, notamment en cas d'eczematisation peri-ulce- 
reuse, et le derme est le siege d'une angiodermite de stase 
(fig. 14.175). Au centre de l'ulcere, on voit un aspect de bour- 
geon chamu, sur un socle fibreux en profondeur (fig. 14.176). 
Le bourgeon charnu histologique correspond cliniquement au 
bourgeonnement normal du fond de l'ulceration. En profon- 
deur, on voit des signes de l'insuffisance veineuse chronique, 
avec une fibrose hypodermique et une fibrose sous-endothe- 
liale des veines de moyen calibre (fig. 14.177). 




Fig. 14.174 Ulcere veineux. 



L 



Fig. 14.175 Bordure d'ulcere veineux. 





Fig. 14.176 Bourgeon charnu avec fibrose cicatricielle 
en profondeur. 
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Fig. 1 4.1 77 Vasculopathie des veines hypodermiques. 







ANGIODERMITE NECROTIQUE 

L 'angiodermite necrotique est une ulceration escarotique tres 
douloureuse, de taille variable, superficielle, de couleur viola- 
cee a noire, siegeant sur la jambe. Son installation est rapide, 
voire brutale, survenant typiquement chez la femme apres 
60 ans. Les facteurs favorisants sont le diabete, l’hyperten- 
sion arterielle, meme traitee, et TAOMI. La bordure est vio- 
lacee, purpurique, avec une extension livedo'fde (fig. 14.178). 
devolution est lente, marquee par les rechutes, et le traite- 
ment difficile. Une excision complete de la plaque suivie 
d’une greffe est parfois realisee (fig. 14.179). On voit alors 
l’ulceration cutanee pouvant aller jusqu'a l’hypoderme, sur- 
montee d'un enduit fibrinoleucocytaire. En bordure et en pro- 
fondeur, il existe une vasculopathie particuliere des vaisseaux 
de moyen et petit calibre (fig. 14.180), correspondant a une 
fibrose hyaline sous-endotheliale (fig. 14.181). Le derme 
superficiel autour de l’ulceration est le siege de capillaires 
avec microangiopathie (epaississement parietal, depots eosi- 
nophiles pericapillaires) (fig. 14.182). 



Fig. 1 4.1 80 Angiodermite necrotique - vasculopathie en 
profondeur. 



Fig. 14.182 Microangiopathie des capillaires dermiques. 



385 



Fig. 14.178 Angiodermite necrotique. 



Fig. 1 4.1 79 Angiodermite necrotique - exerese en bloc. 



Fig. 1 4. 1 81 Angiodermite necrotique - fibrose hyaline 
sous-endotheliale. 
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VASCULITE LIVEDOTDE 

La vasculite livedoide, ou atrophie blanche, est l'expression 
clinique d'un processus thrombotique survenant dans des 
situations diverses : insuffisance veineuse chronique, diabete, 
connectivite, anomalies thrombogenes predisposantes (hype- 
ragregabilite plaquettaire, cryofibrinogene, diminution de 
l'activite antithrombine III, mutation du facteur V Leyden). 
Dans tous les cas, il s'agit, au niveau des membres inferieurs 
autour des malleoles, de lesions purpuriques laissant place a 
des ulcerations de petite taille, tres douloureuses, bordees par 
un anneau erythemateux violace, cicatrisant en laissant une 
cicatrice atrophique stellaire blanche (fig. 14. 1 83). Au micros- 
cope, l'ulceration cutanee est limitee, atteignant le derme 
moyen (fig. 14.184). La vasculopathie consiste en une fibrose 
pericapillaire reduisant le calibre des lumieres (fig. 14.185). 
Au maximum, les vaisseaux sont fibroses et thromboses 
(fig. 14.186, ici avec une hyperplasie capillaire reactionnelle 
au pourtour). En superficie, on peut voir des capillaires throm- 
boses, et d’autres dont la paroi est necrosee, toutefois sans 
inflammation neutrophilique ou leucocytoclasie (fig. 14.187). 





Fig. 14.184 Vasculite livedoTde. 



Fig. 14.185 Vasculopathie - fibrose pericapillaire. 




Fig. 1 4. 1 86 Vasculopathie thrombosante et fibrosante. 




Fig. 1 4. 1 87 Necrose fibrinoYde et thrombose 
des capillaires superficiels. 
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MALADIES DE L'APPAREIL UNGUEAL 



L'ongle est un domaine a lui seul, comprenant de tres nom- 
breuses entries. Nous riaborderons ici que quelques exemples 
de maladies de I’appareil ungueal. 

MALADIES INFLAMMATOIRES DE L'ONGLE 

Dans le psoriasis , la tablette est souvent tres alteree et 
decollee du lit (onycholyse), epaissie (pachyonychie), de 
couleur anormale (leuconychie, xanthonychie). II existe 
souvent une inflammation peri-ungueale, avec des lesions 
typiques de psoriasis (fig. 15.1) ou un erytheme desquama- 
tif diffus (fig. 15.2). 

Au microscope, les biopsies longitudinales montrent bien 
la tablette de structure et d’epaisseur tout a fait anormales 
(fig. 15.3). L’inflammation est du meme type que celle qu'on 
voit dans la peau, c’est-a-dire des collections de neutrophiles 
dans les couches hautes de l’epiderme, avec une parakeratose 
epaisse en surface (fig. 15.4). II y a aussi une inflammation 
lymphocytaire du lit de l’ongle. Le diagnostic differentiel 



Fig. 15.2 Psoriasis ungueal avec erythrodermie. 




Fig. 15.3 Psoriasis ungueal - biopsie longitudinale. 
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est principalement l’onychomycose, qui peut se presenter de 
fagon identique cliniquement, avec le meme type d'inflamma- 
tion histologiquement. 




Lichen plan ungueal 

Le lichen classique ou erosif peut atteindre les tablettes 
ungueales. II y a un risque d’atrophie majeure avec forma- 
tion de pterygion (fig. 15.5). Dans le lichen erosif, la tablette 
peut disparaitre completement. Une fois l’atrophie et le pte- 
rygion installes de fagon chronique, les lesions ne vont pas 
regresser. 

La biopsie longitudinale montre une inflammation sous 
la matrice, sous la tablette et meme du repli sus-ungueal 
(fig. 15.6). Comme dans la peau, on trouve une bande assez 
bien limitee de lymphocytes, avec agression des couches 
basales et hypergranulose (fig. 15.7), mais aussi hypertrophie 
keratinocytaire, ce qui aboutit a une tablette anormale qui va 
progressivement s'atrophier. 







Fig, 15,7 Lichen ungueal - dermite de I'interface 
et hypergranulose. 
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ONYCHOMYCOSES 

Les infections fongiques des ongles sont tres frequentes et 
ont trois causes principales : les dermatophytes (fig. 15.8 
et 15.9), notamment Trichophyton rubrum , les candidoses 
(fig. 15.10 et fig. 15.11) et les moisissures (fig. 15.12). 
Les signes cliniques sont variables et parfois trompeurs. 
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Fig, 15,10 Onychomycose a Candida albicans. 




Fig, 15,1 1 Onychomycose a Candida albicans. 




Fig. 15.13 Biopsie longitudinale : epaississement de la tablette. 




Fig. 15.14 Onychomycose a dermatophytes (coloration au PAS). 




Fig. 1 5. 1 2 Onychomycose a Fusarium. 




Fig. 15.15 Onychomycose superficielle a Trichophyton 
rubrum (PAS). 



Les plus communs sont l'onycholyse (decollement distal 
de la tablette, voir fig. 15.10), l'epaississement ou pachyo- 
nychie (voir fig. 15.8), et les anomalies de couleur et de 
consistance. 

La biopsie longitudinale n'est pas necessaire pour faire le 
diagnostic ; l'analyse histologique de fragments de tablettes 
en coloration PAS permet le plus souvent de voir les fila- 
ments. Quand la biopsie est faite pour un diagnostic diffe- 
rentiel, la tablette est presque toujours anormale, epaissie, 
avec une atteinte de toutes les structures, la matrice, le lit et 
le repli sus-ungueal (fig. 15.13). Les filaments des dermato- 



phytes sont souvent presents en grande quantite, a la partie 
mediane de la tablette (fig. 15.14), ou plus superficiellement 
dans les formes a Trichophyton rubrum , donnant un aspect 
tres blanc a la tablette (fig. 15.15). Dans les candidoses, il y a 
une inflammation plus importante, une parakeratose epaisse, 
et des polynucleaires neutrophiles formant des logettes au 
sein de la matrice et du lit (fig. 15.16). Les filaments sont 
plus courts et plus trapus et sont localises dans toutes les 
couches de la tablette (fig. 15.17). II n'est pas toujours facile 
d'identifier clairement la nature de ces elements fongiques, 
la culture permettant alors un diagnostic mycologique. 
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Fig. 15.16 Onychomycose a Candida microablains. 




Fig. 15.17 Onychomycose a Candida (PAS). 

TUMEURS UNGUEALES 

II existe des vermes peri-ungueales ou sous-ungueales, mais 
aussi des papillomes cornes , ou onychopapillomes , situes 
sous la tablette ungueale, laquelle se decode et s'epaissit 
(fig. 15.18). La biopsie longitudinale montre la tablette com- 
pletement soulevee par une proliferation avec papillomatose 
et hyperkeratose ortho- et parakeratosique, comme dans les 
papillomes comes classiques (fig. 15.19). Ces papillomes 
peuvent etre d'origine virale, mais on ne voit pas toujours d’ef- 




Fig. 15.18 Papillome sous-ungueal. 



i 
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Fig. 15.19 Papillome soulevant la tablette. 




Fig. 15.20 Omychopapillome : acanthose et hyoperkeratose. 




Fig. 15.21 Kerato-acanthome sous-ungueal - vue anterieure. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 

fets cytopathogenes. La regularity de l’acanthose et de la cyto- 
logie permet d'eliminer le carcinome (fig. 15.20). 

Le kerato-acanthome sous-ungueal est une entite parti- 
culiere, souvent confondue avec le carcinome epidermo'ide. 
Cette lesion keratosique exophytique a tendance a soulever la 
tablette et forme une masse keratosique distale (fig. 15.21); 
elle peut etre vue beaucoup plus precisement apres avulsion 
partielle de la tablette (fig. 15.22). La tumeur se developpe 
aussi en profondeur et provoque une encoche osseuse arrondie 
particulierement nette, bien visible a la radiographie. 
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La proliferation a une bonne limitation peripherique et est 
faite de grands keratinocytes eosinophiles tres clairs, avec un 
aspect endophytique regulier et une issue a la surface d'une 
epaisse hyperkeratose (fig. 15.23). La limite profonde est nette 
(fig. 15.24). II y a de multiples phenomenes de dyskeratose 




qui s'eliminent vers la surface, en cellules isolees, en petits 
groupes ou en nappes, sans les enroulements en bulbes d'oi- 
gnons du carcinome epidermo'ide (fig. 15.25). La dyskeratose 
au premier plan est tres caracteristique du kerato-acanthome 
sous-ungueal. Les cellules ne sont pas atypiques et il n’y a pas 
d'activite mitotique majeure. Le diagnostic differentiel avec 
le carcinome est important car ces kerato-acanthomes neces- 
sitent d'etre excises simplement, et ne justifient pas une ampu- 
tation de la phalange. L'evolution est favorable apres excision 
totale ; cette forme du kerato-acanthome doit etre distinguee 
de celle classique des teguments. 

L ' onychomatricome est une tumeur tres caracteristique sur 
le plan clinique : la tablette est epaissie progressivement, ce 
qu'on voit bien a sa partie distale (fig. 15.26). Ceci est cause 
par une tumeur matricielle, formant des digitations multiples 
visualisees lorsqu'on recline la partie proximale de la tablette 
(fig. 15.27). Ces digitations vont creer des canaux longitu- 
dinaux creux dans la tablette, formant de multiples cavites 
apparaissant lorsqu'on fait une coupe transversale de celle-ci 
(fig. 15.28). 

Sur coupe longitudinale, on a une image similaire a l'as- 
pect clinique, avec epaississement marque de la tablette, qui 




Fig. 15.25 Kerato-acanthome sous-ungueal - 
multiples dyskeratoses isolees. 
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Fig. 15.24 Kerato-acanthome sous-ungueal - 
limite profonde. 



Fig. 15.26 Onychomatricome - vue anterieure. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 
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Fig. 15.27 Onychomatricome - aspect apres ablation 
de la tablette ungueale. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 




Fig. 15.30 Onychomatricome - epaississement de la tablette 
et grands espaces clairs. 




est creusee de cavites allongees (fig. 15.29). La zone matri- 
cielle est tres acanthosique, et donne des digitations qui 
semblent s'encastrer dans la tablette (fig. 15.30), creant des 
canaux dans l'epaisseur de celle-ci (fig. 15.31). La zone matri- 
cielle a un developpement endophytique sous forme de mul- 
tiples languettes epitheliales entourees d’un stroma riche en 
cellules fusiformes (fig. 15.32), lesquelles expriment le CD34 
(fig. 15.33). 




Fig. 15.31 Onychomatricome - gros plan sur la tablette. 




Fig. 15.32 Onychomatricome - multiples invaginations 
epitheliales. 
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Fig. 15.33 Onychomatricome - marquage CD34 positif. 



ANOMALIES DES TIGES PILAIRES 
ET MALADIES DU CUIR CHEVELU 

ANOMALIES DES TIGES PILAIRES 

Ces anomalies sont faciles a demontrer au microscope : il suf- 
fit de monter des cheveux entre lame et lamelle pour voir la 
plupart de ces alterations de la forme ou de la couleur de la 
tige pilaire. L’examen en lumiere polarisee est toujours utile. 
On n’a pas besoin d'arracher les cheveux ; il suffit de les cou- 
per a ras du cuir chevelu. 

Les pili annulati sont des cheveux anormaux par leur colo- 
ration qui varie tres regulierement d'un segment a l'autre de la 
tige, ce qui leur donne un aspect en mikado (fig. 15.34). Cette 
anomalie rare est transmise en dominance ; on l'a parfois aussi 
decrite apres une pelade. On a au microscope des tiges pilaires 
d'epaisseur et de forme normales, mais dont la coloration rea- 
lise une alternance de zones sombres et claires a intervalle 
regulier (fig. 15.35 et fig. 15.36). 

Les cheveux incoiffables (ou pili trianguli et canaliculi) 
ont un aspect mousseux, comme s'ils avaient ete crepes 
(fig. 15.37). Il s'agit d’une anomalie genetique isolee le plus 
souvent, autosomique dominante, qui s'ameliore spontane- 
ment a l'age adulte ; on peut aussi avoir ce type de tiges pilaires 
au cours de syndromes plus complexes. L'incapacite des che- 
veux d'etre plaques contre le cuir chevelu est liee a leur forme. 




Fig. 15.34 Pili annulati. 




Fig. 15.35 Pili annulati - aspect en mikado. 




Fig. 15.36 Pili annulati - alternance de bandes claires et sombres. 




Fig. 15.37 Cheveux incoiffables. 

Les tiges pilaires ont une section triangulaire (fig. 15.38), 
associee a des gouttieres longitudinales qu'on peut reperer sur 
certaines (fig. 15.39). 

Les pili torti sont caracterises par des torsions multiples de 
la tige (fig. 15.40) entrainant des fractures distales. On le voit 
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Fig. 15.38 Cheveux incoiffables - aspect triangulaire. 




Fig. 15.39 Cheveux incoiffables - gouttiere longitudinale. 




Fig. 15.40 Pili torti en lumiere polarisee. 

bien aussi en lumiere polarisee (fig. 15.41). Cet aspect n’est 
pas specifique ; on peut le trouver dans la maladie de Menkes, 
les dysplasies ectodermiques, le monilethrix ou la maladie de 
Netherton. Cette anomalie peut aussi etre tout a fait isolee. 

Le monilethrix est une genodermatose autosomique 
dominante, par mutation d'un gene des keratines pilaires. II 
entraine des cheveux rares et casses assez courts, avec un 
aspect denude des regions parieto-occipitales. Une amelio- 
ration partielle est observee apres l'adolescence. La tige pre- 
sente un aspect de renflements et retrecissements successifs, 




Fig. 15.41 Pili torti - gros plan en lumiere polarisee. 




Fig. 15.42 Monilethrix. 




Fig. 15.43 Monilethrix - lumiere polarisee. 

formant une sorte de chapelet regulier (fig. 15.42). La zone 
pathologique est celle qui est retrecie, d'ou la fragilite. On voit 
bien aussi le retrecissement en lumiere polarisee (fig. 15.43). 

La trichorrhexie noueuse peut etre congenitale ou acquise ; 
elle peut s'associer a diverses maladies genetiques. Elle se 
presente sous forme de structures ovalaires qui font bien par- 
tie de la tige (fig. 15.44) et ne sont pas des structures exo- 
genes comme les lentes (fig. 15.45). Les noeuds visibles sur 
la tige pilaire correspondent a fort grossissement a une ano- 
malie qu'on compare a deux pinceaux ecrases Tun contre 
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Fig. 15.44 Trichorrhexie noueuse acquise. 




Fig. 15.45 Trichorrhexie noueuse aspect 
de «pinceaux ecrases». 

v 



l'autre (fig. 15.46). Cela entraine une fragilite de la tige a cet 
endroit; les cheveux sont alors casses a diverses longueurs. 
Dans les formes acquises liees aux techniques de soins capil- 
laires agressives, on voit ces petites boules brillantes plutot a 
la partie distale du cheveu. Dans les formes congenitales, les 
noeuds sont plus proximaux. 

Les cheveux bambous (ou trichorrhexis invaginata) sont 
vus principalement dans la maladie de Netherton ; ils sont pre- 
sents plus rarement dans des dysplasies ectodermiques ou autres 
genodermatoses. La maladie de Netherton se traduit par une 
anomalie majeure de la permeabilite de fepiderme, avec ery- 
throdermie desquamative (fig. 15.47) associee a un retard de 
croissance du nourrisson. Les tiges pilaires, cheveux et sourcils, 
sont comparees a des bambous car il existe de petites zones de 
diametre anormalement eleve formant des noeuds (fig. 15.47). 
Tous les cheveux ne sont pas atteints et le prelevement de 
poils de sourcil est un peu plus rentable que celui des cheveux 
(fig. 15.48). Ces zones renflees correspondent a une invagina- 
tion de la partie distale de la tige pilaire dans la partie proximale 
(fig. 15.49). 

Dans la trichothiodystrophie , genodermatose complexe, 
les cheveux sont rares et fragiles, casses nets (fig. 15.50). 
A faible grossissement, on voit des tiges pilaires d'aspect mor- 
phologique particulier (fig. 15.5 1), dont la caracteristique prin- 




Fig. 15.46 Syndrome de Netherton. 





Fig. 15.48 Aspect bambou dans un poil du sourcil. 




Fig. 1 5.49 Gros plan sur les nodosites du syndrome de Netherton. 
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Fig, 1 5,50 Trichothiodystrophie - cheveux courts et alopecie. 




Fig, 15,51 Trichothiodystrophie - irregularite de forme 
de la tige. 





Fig, 15.53 a, b. Trichothiodystrophie - aspect en queue 
de tigre en lumiere polarisee. 





Fig. 15.55 Trichoptilose. 



cipale necessite un examen en lumiere polarisee (fig. 15.52). 
Celle-ci montre une alternance de zones brillantes et foncees 
realisant l'aspect classique de « queue de tigre » (fig. 15.53a, b). 

La trichoptilose correspond aux cheveux fourchus, avec 
des fractures de la tige a leur extremite distale (fig. 15.54) ou 
le long de la partie mediane du cheveu (fig. 15.55). L'origine 
est souvent exogene (techniques de coiffure et produits capil- 
laires) et cet aspect n'est pas specifique. 



La trichonodose est plus anecdotique ; la tige est d'epais- 
seur normale, mais les cheveux forment de veritables noeuds 
(fig. 15.56). L'origine en est aussi exogene. 

ALOPECIES 

La trichotillomanie correspond a un arrachement des cheveux 
par le patient lui-meme, par touffes plus ou moins epaisses. 
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Fig. 15.56 Trichonodose. 




On la voit chez de petits enfants ou chez des adultes au cours 
de maladies psychiatriques. La diminution de la densite des 
tiges pilaires peut etre tres importante (fig. 15.57). Celles-ci 
sont cassees a des longueurs differentes. 

La biopsie montre des anomalies des tiges et des gaines 
pilaires, avec des phenomenes d’arrachement de la tige 
(fig. 15.58). II y a de multiples cheveux en phase catagene 
ou telogene (fig. 15.59). Les follicules coupes horizontale- 
ment ou obliquement ont une keratine eosinophile bien visible 
(fig. 15.60). 




Fig. 15.59 Trichotillomanie - follicule catagene anormal 
a droite, fracture de la tige a gauche. 




Fig. 15.60 Trichotillomanie - epaisse structure 
eosinophilique interne. 




Fig. 15.61 Plaque de pelade. 

La pelade est une maladie auto-immune pouvant toucher 
en priorite le cuir chevelu et la barbe, mais aussi tous les 
poils corporels. II s'agit d'une alopecie non cicatricielle dont 
la composante inflammatoire n’est pas visible cliniquement. 
La consistance est particuliere, d'ou le terme de plaque car 
il y a une discrete infiltration du cuir chevelu a cet endroit 
(fig. 15.61). Les plaques de pelade sont rondes, bien limi- 
tees, mais peuvent confluer, avec parfois en peripherie des 
petits cheveux dont l'extremite distale est renflee en « point 
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cTexclamation » (fig. 15.62). Les poils et cheveux blancs 
peuvent rester en place et etre isoles alors que les cheveux 
fonces ont dispam ; l'existence de poils blancs peut aussi etre 
un phenomene de repousse partielle. 

La pelade est caracterisee principalement par des structures 
pilaires miniaturisees, avec conservation des glandes sebacees 
(fig. 15.63). Les tiges pilaires sont progressivement remplacees 
par de la keratine infundibulaire (fig. 15.64). On a Timpression 
de follicules haut situes dans le derme et d' orifices folliculaires 



beants avec hyperkeratose infundibulaire, sans veritables bou- 
chons comes. On observe en outre un infiltrat inflammatoire 
lymphocytaire, qui a une topographie perifolliculaire profonde 
(fig. 15.65), aspect qu'on compare a des «essaims d'abeilles» 
(fig. 15.66). II n'y a pas de signe epidermique associe. Plus 
rarement, on peut trouver des formes granulomateuses avec un 
infiltrat lymphocytaire et histiocytaire et des cellules geantes 
multinucleees phagocytant de la melanine (fig. 15.67). 



r 




Fig. 15.62 Plaques de pelade confluentes. 





Fig. 15.64 Pelade - bouchon corne infundibulaire. 




Fig. 15.67 Pelade avec infiltrat granulomateux. 
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Aplasie du vertex 

Les lesions sont congenitales. L’enfant nait avec un defect 
cutane de plus ou moins grande taille (pouvant parfois atteindre 
10 cm), situe sur le vertex (fig. 15.68). Lorsque la lesion cica- 
trise, il persiste une grande zone alopecique d'aspect cicatri- 
ciel (fig. 15.69). Certaines formes concement aussi la calotte 
cranienne sous-jacente. L’origine en est variable; ces lesions 
peuvent etre isolees, familiales ou faire partie de maladies gene- 
tiques plus complexes. Certaines correspondent a des formes 
frustes d'anomalie embryologique par defaut de fermeture du 
tube neural ; on peut alors y observer des residus meninges. 




Fig. 15.68 Aplasie du vertex chez un nouveau-ne. 





Fig. 15.71 Aplasie du vertex - fibrose diffuse. 



A faible grossissement dans la forme simple, on voit un 
derme epaissi, fibreux, sans aucune annexe pilaire ou sebacee 
(fig. 15.70). La lesion cicatrise avec une vaste zone fibreuse 
qui n ? a pas de specificite notable (fig. 15.71). 



Alopecies inflammatoires 

LUPUS ERYTHEMATEUX 

Les lesions de lupus erythemateux chronique sont souvent 
localisees au cuir chevelu. Elies se traduisent par des plaques 
d’alopecie cicatricielle inflammatoires (fig. 15.72). Dans 
les plaques evolutives, on voit a la fois un erytheme et des 
squames (fig. 15.73). Outre l'alopecie, les lesions elemen- 
taires sont de meme nature que celles du lupus discoide sur 
la peau glabre : inflammation, atrophie, bouchons comes, 
troubles pigmentaires. 

De la meme fagon, il existe des alterations de la jonction 
dermo-epidermique, touchant aussi les gaines folliculaires. 
Avec le temps, une fibrose avec destmction des follicules s'ins- 
talle, mais il reste souvent une inflammation du derme moyen 
ou profond (fig. 15.74). Le PAS peut montrer un epaississe- 
ment de la membrane basale epidermique et le bleu Alcian des 
depots mucineux interstitiels dermiques. D’authentiques bou- 
chons comes sont possibles. Contrairement a la pelade, il y a 




Fig. 15.72 Lupus erythemateux chronique du cuir chevelu. 
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Fig, 15.75 Lupus erythemateux chronique - 
faux aspect de syringome a pres alopecie complete. 

ici une atrophie des glandes sebacees (fig. 15.75). II y a toujours 
un infiltrat inflammatoire lymphocytaire, situe autour des fol- 
licules ou dans le derme entre des follicules alteres. Dans les 
cas tres evolues, on a un aspect cicatriciel, avec dilatation des 
canaux sudoraux qui donne des images de pseudosyringomes 
(fig. 15.75). La totalite du follicule a alors disparu et ne per- 
sistent que des bandes fibreuses obliques. 



LICHEN PLAN ALOPECIANT 

Le lichen plan peut toucher le cuir chevelu sous forme de 
plaques inflammatoires alopeciques, plus ou moins erythe- 
mateuses avec squames (fig. 15.76) et des possibles gaines 
coulissantes (fig. 15.77). L’autre tableau est celui du recul pro- 
gressif de la ligne d'implantation frontale, visible surtout chez 
les femmes menopausees (alopecie frontale fibrosante). 

II existe comme sur la peau glabre une acanthose hypertro- 
phique de l'epiderme (fig. 15.78), ainsi que des gaines pilaires, 




Fig. 15.76 Lichen plan alopeciant du cuir chevelu. 




Fig. 15.77 Lichen plan - gaines coulissantes. 




Fig. 15.78 Lichen plan - infiltrat peripilaire. 
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Fig. 15.79 Lichen plan pilaire avec atrophie et dermite 
de I'interface. 



notamment dans l’infundibulum. L'hyperkeratose orthokera- 
tosique avec hypergranulose participe a la formation de bou- 
chons comes, lesquels peuvent etre associes a une atrophie 
des gaines avec hypertrophie keratinocytaire (fig. 15.79). 
L'infiltrat est principalement lymphocytaire et reste colle 
contre les stmctures folliculaires, contrairement au lupus ou 
l'infiltrat peut aussi etre interfolliculaire. II y a des signes 
degression des gaines avec vacuolisation puis atrophie. Dans 
les formes evoluees, on a une fibrose perifolliculaire, puis le 
follicule peut disparaitre completement, de meme que l'infil- 
trat inflammatoire. 

PSEUDOPELADE DE BROCQ 

II s'agit d'une entite caracterisee cliniquement par l'apparition 
progressive de petites zones alopeciques inflammatoires qui 
deviennent cicatricielles (fig. 15.80) et sont situees a la partie 
mediane du cuir chevelu (fig. 15.81). Cela realise le tableau 
classique de zones glabres multiples «comme des pas dans 
la neige ». Le diagnostic suppose que l'on ait elimine le lupus 
et le lichen. Cet etat d'alopecie cicatricielle, quand il est evo- 
lue, ne peut etre distingue des sequelles cicatricielles du lupus 
erythemateux chronique ou du lichen plan. 

Au microscope, l'epiderme est normal, sans agression de 
la basale. Les glandes sebacees diminuent en taille ou dispa- 
raissent. L'infiltrat inflammatoire lymphocytaire est modere et 




Fig. 15.80 Pseudopelade de Brocq. 



peu specifique. Lorsque la maladie est evolutive, on voit des 
phenomenes de regression catagene pathologique (fig. 15.82), 
ou les follicules sont remplaces par des membranes d'aspect 
vitre, eosinophiles (fig. 15.83). Au stade tardif, les folli- 
cules disparaissent. II n'y a plus que des silhouettes flbreuses 
obliques avec disparition du tissu elastique a cet endroit. II 
ne persiste que les muscles pilo-arrecteurs qui sont connectes 
a ces zones flbreuses sur les trajets folliculaires (fig. 15.84). 




Fig. 15.81 Pseudopelade de Brocq. 




Fig. 15.82 Pseudopelade - follicule catagene anormal. 




Fig. 15.83 Pseudopelade - membrane vitree eosinophile. 
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Fig. 15.84 Pseudopelade stade tardif. 




FOLLICULITES DECALVANTES 

On a dans ce tableau une suppuration avec des pustules folli- 
culaires, une inflammation perifolliculaire et une disparition 
focale des tiges pilaires, avec croutes (fig. 15.85). On voit fre- 
quemment une inflammation en peripherie de l'alopecie, avec 
parfois un aspect en « cheveux de poupees », ou plusieurs fol- 
licules emergent d’un orifice folliculaire. Cette affection est 
chronique et recidivante. 

La biopsie montre que la partie profonde des follicules 
n’est pas initialement atteinte (fig. 15.86). En revanche, dans 




Fig. 15.87 Folliculites decalvantes. 




Fig. 15.88 Multiples tiges pilaires et fibrose inflammatoire. 

le derme, il existe une fibrose inflammatoire, autour de tiges 
pilaires sans gaine folliculaire qui provoquent une inflamma- 
tion initialement neutrophilique et lymphocytaire (fig. 15.87) 
puis granulomateuse (fig. 15.88). Si la biopsie porte sur une 
pustule, elle est de type infundibulaire, avec souvent une rup- 
ture de l’infundibulum et un infiltrat peripilaire dense, conte- 
nant de nombreux neutrophiles. 

CELLULITE DISSEQUANTE (DE QUINQUAUD) 

II s’agit d’un processus inflammatoire avec abcedation eten- 
due du cuir chevelu et chute des tiges pilaires. On peut en rap- 
procher Tentite qualifiee de « nodules aseptiques alopeciants» 
qui se presente de fa$on differente, avec une inflammation 
aboutissant a des zones alopeciques arrondies, en relief et de 
consistance molle (fig. 15.89). L’infiltrat dermique, souvent 
neutrophilique, est tres abondant, assez diffus, et pas unique- 
ment centre sur la zone peripilaire comme dans les follicu- 
lites decalvantes (fig. 15.90). Les gaines sont progressivement 
detruites ; on voit au sein d’un derme inflammatoire et oedema- 
teux des tiges pilaires qui semblent a nu (fig. 15.91). 

FOLLICULITES EN TOUFFES 

II s’agit d’un etat pustuleux aboutissant a une alopecie cica- 
tricielle, proche des folliculites decalvantes. La caracteris- 
tique est l’aspect en « cheveux de poupee », c’est-a-dire Tissue 






Fig. 15.89 Cellulite dissequante du cuir chevelu. 





Fig. 15.92 Folliculites en touffes. 



Fig. 15.90 Cellulite dissequante. 
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Fig. 15.93 Folliculites en touffes. 
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Fig. 15.94 Folliculites en touffes - multiples follicules 
confluant en un orifice unique. 

FOLLICULITES CHELOIDIENNES 




Fig. 15.91 Cellulite dissequante - et tiges pilaires a nu. 



de plusieurs tiges pilaires, parfois jusqu'a une dizaine, par le 
meme orifice infundibulaire (fig. 15.92). 

La phase initiale est une folliculite avec rupture de l’infun- 
dibulum et infiltrat neutrophilique, lymphocytaire et histio- 
cytaire peripherique. Progressivement, l'inflammation cause 
la confluence de plusieurs follicules dans un infundibulum 
unique avec des tiges pilaires groupees (fig. 15.93). En peri- 
phene, il existe une fibrose inflammatoire (fig. 15.94). 



Les folliculites cheloidiennes surviennent presque toujours a 
la partie haute de la nuque chez des hommes, a la jonction 
avec la zone occipitale du cuir chevelu, sur peau de photo- 
type fonce (fig. 15.95). II y a une inflammation chronique, 
avec des phenomenes de folliculites suppuratives, destruction 
des gaines pilaires et fibrose contenant des fragments de tige 
pilaire (fig. 15.96). Avec le temps, finflammation regresse et 
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Fig. 15.95 Folliculites cheloYdiennes de la nuque. 





Fig. 15.97 Folliculites cheloYdiennes - absence de follicules 
et zone fibreuse compacte. 



laisse place a une fibrose plus marquee (fig. 15.97), puis on 
a de veritables cheloi'des (fig. 15.98 et 15.99). On peut voir 
autour un aspect en « cheveux de poupee » ainsi que des pus- 
tules persistantes. Les lesions peuvent confluer pour donner 
de grands placards alopeciques et suppuratifs. 

PUSTULOSE EROSIVE DU CUIR CHEVELU 

Ce tableau predomine chez les adultes ages, notamment les 
hommes ay ant une alopecie androgenetique. II survient sur 
un terrain d'heliodermie et de peau atrophique et fragile. 




Fig. 15.98 Folliculites cheloYdiennes - persistance 
de tiges pilaires et fibrose. 




Fig. 15.99 Folliculites cheloYdiennes evoluees. 
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Fig. 15.100 Pustulose erosive du cuir chevelu. 

Cet etat pustuleux au depart aboutit a des erosions multiples 
(fig. 15.100) et des croutes ou squames, qui peuvent etre 
prises pour des keratoses actiniques. Moins frequemment, ces 
pustuloses peuvent se voir sur cuir chevelu non alopecique. 

Contrairement aux autres affections alopeciantes inflam- 
matoires, il n'y a pas de folliculite initiale, mais des pus- 
tules etendues, sous-cornees (fig. 15.101), associees a un 
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Fig. 15.101 Pustulose erosive - squame-croute. 




Fig. 15.102 Pustulose erosive - clivage dermo-epidermique. 




Fig. 15. 



i superficu 



infiltrat lympho-histiocytaire du derme (fig. 15.102). Le 
processus aboutit progressivement a une erosion epider- 
mique (fig. 15.103). Ces erosions peuvent etre confluentes 
et ont des difficultes a cicatriser, d'autant plus qu’on traite 
le patient pour l’aspect de keratose actinique, par cryo- 
therapie par exemple. 



PATHOLOGIE NON TUMORALE 
DES GLANDES SUDORALES 



PATHOLOGIE DES GLANDES APOCRINES 
Maladie de Fox-Fordyce 

Cette maladie comprend de petites papules prurigineuses 
situees surtout dans les creux axillaires (fig. 15.104) ou par- 
fois sur les areoles mammaires et le pubis. Ces papules sont 
regulieres, alignees et legerement keratosiques. La maladie 
touche surtout les femmes jeunes. Elle resulte d’une obstruc- 
tion du canal excreteur apocrine, lequel est toujours lie a un 
follicule pileux. L'evolution est variable suivant les periodes 
du cycle menstruel. 

La biopsie montre une hyperkeratose d'un follicule central 
formant comme un petit bouchon come (fig. 15.105). On voit 
le canal apocrine se jeter dans cet infundibulum (fig. 15.106). 
II y a une discrete inflammation peripherique d'abord lympho- 
cytaire mais aussi plasmocytaire, autour de la partie moyenne 
et haute du canal apocrine (fig. 15.107). C'est l'hyperkera- 
tose qui entraine une retention sudorale, puis le phenomene 
inflammatoire reactionnel. 



r \ 




Fig. 15.104 Maladie de Fox-Fordyce du creux axillaire. 
(Coll. Dr S. Goldberg) 




Fig. 15.105 Maladie de Fox-Fordyce - hyperkeratose. 
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Fig. 15.106 Infiltrat a I'endroit de connexion 
du canal sudoral au follicule. 




Fig. 15.107 Maladie de Fox-Fordyce - infiltrat en 
Peripherie du canal sudoral. 



Maladie de Verneuil 
(hidrosadenite suppuree) 

Le nom d ' hidrosadenite est impropre car la maladie de 
Verneuil est une suppuration chronique d'origine follicu- 
laire. Elle reste neanmoins classiquement traitee au sein des 
maladies des glandes sudorales, car les localisations prin- 
cipals sont celles des glandes apocrines : creux axillaires 
(fig. 15.108), organes genitaux (fig. 15.109), plis inguinaux 
(fig. 15.110) et fesses. La maladie de Verneuil se traduit 
par des fistules, des abces recidivants et une inflammation 
chronique. On observe aussi des brides cicatricielles et des 
comedons multiples (fig. 15.110). Les lesions evoluent par 
poussees douloureuses de suppuration qui laissent des cica- 
trices plus ou moins dystrophiques. Dans les formes graves, 
il y a une suppuration chronique avec emission de pus quasi 
permanente et des douleurs importantes. Seule la chirurgie 
large permet pour l'instant d'ameliorer durablement cette 
affection. La maladie de Verneuil peut etre significative- 
ment associee a la maladie de Dowling-Degos (voir cha- 
pitre 17). 

Les pieces d'exerese permettent a faible grossissement de 
voir des structures kystiques, de longues galeries de type epi- 
dermique au sein du derme et de l'hypoderme, associees a une 




Fig. 15.108 Maladie de Verneuil axillaire avec hidrosadenites. 




Fig. 15.109 Maladie de Verneuil inguinale et vulvaire. 




Fig. 15.1 10 Maladie de Verneuil - zones cicatricielles, 
comedons et brides. 

inflammation majeure et une fibrose (fig. 15.111); on note 
sur cette figure que les glandes apocrines sont normales, alors 
que toute l'inflammation et la zone cicatricielle sont situees 
autour d'un trajet fistuleux. II y a formation de multiples 
galeries pouvant s'etendre tres profondement et a distance 
(fig. 15.112). Quand il existe des structures kystiques, elles 
sont de type epidermoide (fig. 15.113). Il y a presque toujours 
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Fig. 15.1 1 1 Maladie de Verneuil - inflammation et fibrose 
autour d'un trajet fistuleux. 




Fig. 1 5. 1 1 2 Maladie de Verneuil - trajets epitheliaux 
dermiques. 




Fig. 15.1 13 Maladie de Verneuil - infiltrat perifolliculaire 
superficiel. 



une fibrose inflammatoire en peripherie (fig. 15.114). En 
poussee, on a une inflammation aigue suppurative et des rup- 
tures infundibulaires (fig. 15.115); ces lesions regressent lors 
des phases d'accalmie, et s'installe alors une fibrose avec des- 
truction des annexes. 




Fig. 15.1 14 Maladie de Verneuil - dilatation infundibulaire, 
fibrose et inflammation peripherique. 




Fig. 15.1 15 Maladie de Verneuil - rupture infundibulaire, 
zone abcedee. 

PATHOLOGIE DES GLANDES ECCRINES 
Miliaires sudorales 

Les miliaires sont assez banales dans les climats chauds 
et humides et se traduisent par de petites vesicules 
claires entrainant un prurit (fig. 15.116). Cette miliaire 
est initialement cristalline et survient en cas de fievre 
ou d’hypersudation majeure. Elle est faite de multiples 
petites vesicules superficielles a contenu transparent, 
ou parfois plus trouble. Une hyperkeratose peut se voir a 
jour frisant (fig. 15.117). 




Fig. 15.1 16 Miliaire sudorale cristalline. 
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Fig. 15.1 17 Miliaire sudorale avec papules et vesicules. 



Fig. 15.120 Miliaire - vesicules et infiltrat lymphohistiocytaire. 





Fig. 1 5. 1 1 8 Miliaire sudorale - vesicules de 




Fig. 15.1 19 Miliaire - spongiose et hyperkeratose. 



Ces lesions sont rarement biopsiees. Le phenomene corres- 
pond a une vesiculation a l'endroit ou le canal sudoral traverse 
Tepiderme (fig. 15. 1 1 8), ou plus frequemment a une dermatite 
spongiforme en regard de racrosyringium (fig. 15.119). Cette 
retention sudorale avec discrete hyperkeratose entraine une 
inflammation de type lympho-histiocytaire (fig. 15.120) ou 
neutrophilique (fig. 15.121). L'inflammation est intra-epider- 
mique avec spongiose et vesiculation, accompagnee de para- 
keratose (voir fig. 15.119). Les canaux sudoraux sous-jacents 
peuvent etre dilates. 




Fig. 15.121 Miliaire - infiltrat neutrophilique. 

II existe aussi des miliaires rouges, principalement dans les 
pays chauds a fort taux d'humidite. Ce tableau est celui de la 
«bourbouille», avec vesicules et papules rouges douloureuses 
pouvant evoluer vers des pustules. 

Hidradenite plantaire juvenile 

Cette affection touche les enfants et les adultes jeunes principa- 
lement aux plantes mais aussi aux paumes. II s'agit de nouures 
erythemateuses, tres sensibles, pouvant empecher la marche 
(fig. 15.122). II n’y a pas de signes generaux associes comme 
dans l'erytheme noueux. Cette maladie benigne regresse spon- 
tanement; il n ? y a pas dissociation a des maladies generates . 




Fig. 15.122 Hidradenite plantaire juvenile. 
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Fig. 15.123 Hidradenite plantaire - infiltrat peri-eccrine. 




Fig. 15.124 Hidradenite plantaire - infiltrat peri-eccrine 
neutrophilique. 

La biopsie montre une inflammation dermo-hypoder- 
mique, a repartition perisudorale preferentielle (fig. 15.123). 
L'infiltrat est partiellement lymphocytaire mais surtout neu- 
trophilique. II entoure les glandes sudorales et on a des neu- 
trophiles au sein des lumieres glandulaires (fig. 15.124). Le 
peloton sudoral est principalement affecte par cette inflam- 
mation et on y observe des alterations vacuolaires ou des 
necroses des cellules secretrices. 

Hidradenite eccrine neutrophilique 

Cette affection predomine chez l'homme adulte et est associee 
dans la majorite des cas a un cancer, surtout des hemopathies 
(leucemie aigue myeloide). Les lesions elementaires sont 
variees : macules, papules et nodules inflammatoires parfois 
necrotiques. La region peri-orbitaire est typiquement atteinte 
(fig. 15.125), ainsi que le cou dans les formes axiales. II existe 
des formes plus peripheriques ou disseminees ou les extremi- 
tes des membres sont touchees. 

De fagon paradoxale, ces reactions peuvent etre observees 
chez des patients neutropeniques. 

Au microscope, on voit un infiltrat neutrophilique localise 
principalement autour des glandes sudorales (fig. 15.126) et au 
sein des lumieres glandulaires (fig. 15.127). On peut voir occa- 
sionnellement des images de syringometaplasie malpighienne 
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Fig. 15.125 Hidradenite eccrine neutrophilique 

(Coll. Dr M. D Vignon-Pennamen). 




Fig. 15.126 Hidradenite neutrophilique eccrine. 




Fig. 15.127 Hidradenite neutrophilique eccrine - 
infiltrat peripherique. 
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alterations soient multifactorielles, combinant les conse- 
quences de la pression prolongee et Telimination sudorale de 
certains medicaments. 



Fig. 15.128 Hidradenite eccrine neutrophilique - 
souffrance des cellules du peloton sudoral. 



Fig. 15.130 Bulles a pres coma aux barbituriques. 



Fig. 15.129 Hidradenite eccrine neutrophilique. 



ainsi qu'une agression lichenoide de fepiderme sus-jacent. 
L'epithelium sudoral est altere, notamment dans le peloton 
secretaire et la partie basse du canal excreteur, qui peuvent mon- 
trer des signes de souffrance, avec des cellules vacuolisees et 
des necroses (fig. 15.128), ou des cellules devenant tres eosi- 
nophiles et aplaties (fig. 15.129). Dans les cas survenant en 
contexte de neutropenie importante, l’infiltrat est moins riche en 
polynucleaires. 



Fig. 15.131 Necrose sudorale dans un coma barbiturique. 



Necroses sudorales des comas 
medicamenteux 



Cela a ete principalement decrit avec les barbituriques. Des 
patients ayant absorbe une quantite elevee de medicaments 
font des chutes et restent a terre tres longtemps, de meme 
que dans les comas de facidocetose diabetique ou autres. Les 
lesions cutanees sont des bulles, entourees d'un erytheme, qui 
evoluent vers des plaques de necrose. 

L'examen histologique montre en surface une bulle avec 
necrose epidermique (fig. 15.130). L'image la plus frappante 
est une necrose plus ou moins massive de fepithelium sudo- 
ral, dans sa partie secretrice (fig. 15.131) avec un infiltrat 
inflammatoire beaucoup moins important que dans les hidra- 
denites neutrophiliques (fig. 15.132). II est probable que ces Fig. 15.132 Necrose sudorale dans un coma barbiturique. 
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PARTICULARITES ANATOMIQUES 



Les muqueuses dont l’examen est accessible facilement au 
dermatologue incluent la muqueuse buccale (levres, cavite 
buccale), la muqueuse genitale feminine ou masculine (levres, 
vestibule vaginal, gland), la marge anale et la muqueuse 
conjonctivale. 

Le vermilion des levres, le gland, les petites levres et la 
marge anale sont des semi-muqueuses, caracterisees histo- 
logiquement par un epithelium malpighien tres fmement 
orthokeratosique, avec une couche granuleuse tres reduite, 
siegeant sur un chorion richement vascularise depourvu d’ an- 
nexe pilaire ou sudorale. 

La cavite buccale, le vagin et la partie interne du canal anal 
sont des muqueuses, caracterisees histologiquement par un 
epithelium malpighien fmement parakeratosique, sans couche 
granuleuse, siegeant sur un chorion pouvant contenir des 
glandes (salivaires, du fond vaginal). 

Les grains de Fordyce sont une particularity anatomique 
de la levre rouge semi-muqueuse, du fourreau de la verge et 
des petites levres (fig. 16.1 et 16.2). Ce sont des petits points 
jaunatres millimetriques. Ils correspondent a des glandes 
sebacees abouchees directement a l’epiderme, qui est hyper- 
plasique en regard (fig. 16.3 et 16.4). Les tubercules de 
Montgomery de l’areole correspondent a la meme variante 
histologique (fig. 16.5). 




Fig. 16.1 Grains de Fordyce Fig. 16.2 Grains de Fordyce 
de la levre. sur le penis. 



Fig. 16.3 Grains de Fordyce. 
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MUQUEUSE BUCCALE 

La muqueuse buccale est le site d’ expression d’ affections spe- 
cifiques, mais egalement de nombreuses dermatoses touchant 
le reste du tegument. 

LANGUE GEOGRAPHIQUE 

La langue geographique (glossite exfoliatrice marginee) 
touche 1 a 2 % de la population. Elle est parfois conside- 
ree comme une manifestation buccale de psoriasis, et se 
voit egalement dans Larthrite reactionnelle (ex- syndrome de 
Fiessinger-Leroy-Reiter). II s’agit d’une plaque rouge depa- 
pillee entouree d’une bordure blanche, qui s’etend de maniere 
centrifuge, polycyclique, avec une evolution imprevisible d’un 
jour a l’autre (fig. 16.6). II s’agit au microscope d’une acan- 
those psoriasiforme epitheliale (fig. 16.7), avec parakeratose 
et infiltration de polynucleaires neutrophiles (fig. 16.8), et for- 
mation de pustules spongiformes de neutrophiles (fig. 16.9), 
image tres proche du psoriasis pustuleux. Devant cette image 
histologique, il convient d’eliminer une my cose avant de rete- 
nir le diagnostic de langue geographique. 





Fig. 16.7 Langue geographique - acanthose psoriasiforme. 




Fig. 16.8 Langue geographique - parakeratose 
et neutrophiles. 




Fig. 16.6 Langue geographique. 



Fig. 1 6.9 Langue geographique - pustule spongiforme. 
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LANGUE NOIRE VILLEUSE 

Elle est due a un desequilibre de la flore saprophyte de la cavite 
buccale, par divers facteurs (antibiotiques, chimiotherapies, irri- 
tation, antiseptiques, tabagisme, syndrome sec). II s’agit d’un 
allongement et d’une coloration noiratre des papilles filiformes 



du dos de la langue, parfois limites a la partie mediane posterieure 
(fig. 16.10). Histologiquement, on a des projections papillaires 
exophytiques (fig. 16.11), avec a la surface une accumulation 
de germes bacteriens et fongiques formant un enduit basophile 
fibrillaire en amas (fig. 16. 12). Le chorion est peu inflammatoire. 




Fig. 1 6. 1 2 Amas de germes a la 
surface de la muqueuse. 





MUCOCELE LABIAL (PSEUDOKYSTE MUCOIDE) 

II s’agit d’un nodule fluctuant, bleute, du versant muqueux 
de la levre (presque toujours inferieure) (fig. 16.13). La rup- 
ture fait sortir un materiel myxo'ide (fig. 16.14). II s’agit d’une 
extravasation salivaire par rupture du canal excreteur d’une 
glande salivaire, se traduisant par une formation nodulaire 
dans le chorion (fig. 16.15), contenant des plages myxoides 
peu cellulaires au-dessus du plan des glandes salivaires acces- 
soires (fig. 16.16), et une reaction inflammatoire granuloma- 
teuse resorptive (fig. 16.17). La couleur bleutee clinique est 
due a 1’ accumulation du materiel seromuqueux salivaire sous 
1’ epithelium. 




Fig. 16.13 Pseudokyste mucoTde. Fig. 16.14 Pseudokyste 

mucoTde ouvert. 





417 





16 



DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



CHEILITE ACTINIQUE 

La cheilite actinique s’ observe surtout chez les hommes apres 
45 ans exposes chroniquement au soleil, et est aggravee par la 
consommation tabagique. Elle atteint electivement la levre infe- 
rieure. II s’agit d’une tumefaction erythemateuse et douloureuse 
de la semi-muqueuse, avec parfois bulles et erosions, plus sou- 
vent crouteuse (fig. 16.18 et 16.19). En peripherie des croutes 
et erosions, on peut noter des plaques grisatres ou blanchatres 
leucoplasiques (fig. 16.19). Au microscope, on voit d’abord 
apparaitre des zones de parakeratose epaisse, avec une discrete 
disorganisation basale et un infiltrat lymphocytaire peu abon- 
dant du chorion (fig. 16.20). On parle a ce stade de leucoke- 
ratose, qui correspond aux plaques grisatres cliniquement. La 
cheilite actinique est caracterisee par une acanthose ou un amin- 
cissement de V epithelium, des atypies keratinocytaires basales, 
une disorganisation architectural basale et parfois supraba- 
sale, et un bourgeonnement de l’ipithilium dans le chorion 
(fig. 16.21 et 16.22). Les lisions ont un fort risque devolution 
vers le carcinome ipidermo'ide invasif, suspecti cliniquement 
devant une induration ou une infiltration plus marquie. 



Fig. 1 6.20 Leucokeratose. 






Fig. 16.18 Cheilite actinique crouteuse. 



Fig. 16.21 Cheilite actinique. 





Fig. 16.22 Cheilite actinique severe. 



Fig. 1 6.1 9 Cheilite actinique erosive - leucoplasie en bordure. 
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FISSURE PERSISTANTE (CHRONIQUE) 

DES LEVRES 

C’est une ulceration lineaire verticale, de siege median ou 
paramedian, douloureuse, devolution chronique (fig. 16.23). 
Au microscope, il existe une ulceration epitheliale focale 
(fig. 16.24), avec hyperkeratose et hyperplasie epitheliale en 
bordure (fig. 16.25). On voit presque toujours dans le chorion 
profond une arteriole de moyen a grand calibre, anormalement 
haut situee, qu’on pense responsable de la symptomatologie 
(fig. 16.26). 



Fig. 1 6.23 Fissure persistante de la levre. 
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Fig. 1 6.24 Fissure persistante de la levre. 




Fig. 1 6.25 Fissure - ulceration epitheliale. Fig. 1 6.26 Fissure - arteriole 

persistante dans le chorion. 



MACROCHEILITES GRANULOMATEUSES 

Ce sont des etats inflammatoires chroniques avec hypertro- 
phie des levres et granulome epithelioide gigantocellulaire a 
l’examen histologique. La macrocheilite de Miescher est un 
syndrome anatomoclinique se traduisant cliniquement par des 
poussees d’abord intermittentes d’une tumefaction asyme- 



trique des levres, evoluant vers une hypertrophie permanente 
en « levre de tapir » (fig. 16.27). La macrocheilite de Miescher 
est parfois isolee, parfois associee a une maladie de Crohn 
ou a une sarcoidose. L’ association macrocheilite de Miescher, 
langue plicaturee et paralysie faciale constitue le syndrome de 
Melkersson-Rosenthal (fig. 16.28). Au microscope, f aspect 





Fig. 16.27 Macrocheilite de Miescher. 



Fig. 16.28 Macrocheilite et langue 
plicaturee - syndrome de Melkersson-Rosenthal. 




W DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



est parfois decevant, avec un cedeme du chorion, une fibrose 
plus ou moins marquee (fig. 16.29), et des dilatations lym- 
phatiques avec infiltrat lymphoplasmocytaire peu abondant 
(fig. 16.30). La biopsie sur le versant muqueux de la levre, 
surtout quand elle est profonde, revele parfois un infiltrat 
granulomateux plus abondant (fig. 16.31), avec des granu- 
lomes epithelioides evidents (fig. 16.32). La presence d’un 
granulome epithelioide juxtalymphatique (fig. 16.33) ou d’un 
infiltrat granulomateux intralymphatique (fig. 16.34) est peu 
frequente, mais tres evocatrice du diagnostic de macrochei- 
lite de Miescher isolee ou dans le cadre d’un syndrome de 
Melkersson-Rosenthal. 





Fig. 16.32 Granulome epithelioide. 




Fig. 16.34 Infiltrat granulomateux intralymphatique. 
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AUTRES AFFECTIONS TOUCHANT 
LA MUQUEUSE BUCCALE 

De nombreuses autres affections touchent la muqueuse buc- 
cale, et les plus frequentes sont abordees ailleurs dans ce livre : 
candidose (chapitre 3), herpes (chapitre 3), syphilis (cha- 
pitre 4), lichen plan (chapitre 7), maladie du greffon contre 
l’hote (chapitre 7), aphte (chapitre 7), cheilite allergique (cha- 
pitre 2) ou irritative, dermatoses bulleuses auto-immunes et 
toxiques (chapitres 6 et 7), carcinome epidermoide, adenocar- 
cinomes salivaires, maladie de Kaposi (chapitre 14), lentigo 
des muqueuses (voir ci-apres). 



MUQUEUSES GENITALES 



Les muqueuses genitales sont le site de predilection des infec- 
tions sexuellement transmissibles, dont certaines comme 
1’ herpes (chapitre 3), les condylomes (chapitre 3) et la syphilis 
(chapitre 4) ont une presentation anatomoclinique particuliere. 

PAPULOSE BOWENOIDE 

L’ infection a papillomavirus humain oncogene est responsable 
de la papulose bowenoide, une forme particuliere de neopla- 
sie intraepitheliale genitale, touchant toute la region anoge- 
nitale, chez la femme plus souvent que chez l’homme. Les 
lesions ont un aspect variable (macules, papules, plaques) et 
des colorations differentes (rose, beige, chamois, brun). Elies 
sont toujours multiples (fig. 16.35). L’ aspect histologique est 
celui d’une neoplasie intra-epitheliale touchant V ensemble 
de l’epiderme (fig. 16.36). Les atypies, la disorganisation 
architecturale et les mitoses etagees rappellent la maladie de 
Bowen (fig. 16.37). D’ailleurs, la maladie de Bowen genitale 
(appelee aussi erythroplasie de Queyrat) a un aspect histolo- 
gique superposable. C’est done la clinique qui permettra ici de 
trancher, en association avec la recherche d’HPV oncogene. 




Fig. 1 6.35 Papulose bowenoide peri-anale. 





Fig. 16.36 Papulose bowenoide. 
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VULVITE OU BALANITE DE ZOON 






C’est une dermatose inflammatoire localisee caracterisee 
par une inflammation plasmocytaire. Les lesions sont une 
ou plusieurs plaques rouge-orange, a surface brillante, assez 
bien limitees, avec prurit et parfois douleur (fig. 16.38 et 
16.39). Chez l’homme, l’atteinte de la face dorsale du gland 
avec image en decalque sur le feuillet interne du prepuce est 
evocatrice. L’ analyse histologique montre un infiltrat dense 
en bande du chorion (fig. 16.40), constitue de nombreux 
plasmocytes polytypiques (fig. 16.41) accompagnes de lym- 
phocytes et de nombreux capillaires. Des depots d’hemoside- 
rine dans le chorion sont caracteristiquement presents (mais 
pas toujours), bien visibles en coloration de Peris (fig. 16.42). 
La coloration rouge-orange ou rouge sombre clinique traduit 
la presence de ces depots hemosideriniques. 




Fig. 16.40 Balanite de Zoon. 




Fig. 16.38 Vulvite de Zoon. 
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LICHEN SCLEREUX 

Le lichen sclereux (anciennement lichen sclero-atrophique) 
peut toucher la peau (voir chapitre 7), mais son site privile- 
ge est la region anogenitale, masculine ou surtout feminine. 
Le prurit est le symptome le plus commun. Les lesions sont 
maculeuses, lisses, coalescentes en plaques, blanc porcelaine, 
et deviennent progressivement sclereuses (fig. 16.43), avec de 
frequentes zones lichenifiees. L’ evolution conduit a un efface- 
ment des petites levres puis des structures vulvaires extemes 
chez la femme (fig. 16.44). Chez l’homme, les lesions du gland 
et du prepuce se traduisent par un phimosis ou par un efface- 
ment du sillon balanopreputial (fig. 16.45). II peut exister des 
suffusions hemorragiques sous-epitheliales ou des erosions 




Fig. 16.43 Lichen sclereux vulvaire. 




Fig. 1 6.44 Lichen sclereux vulvaire - disparition totale des 
petites levres. 




Fig. 16.45 Lichen sclereux du penis. 



dues au grattage. II existe un risque d’ evolution vers le carci- 
nome epidermoide invasif. Au microscope, les lesions debu- 
tantes sont de diagnostic difficile, alors que le prurit et f aspect 
hypochromee sont deja presents. On voit une hyalinisation 
discrete de quelques papilles et un infiltrat lymphocytaire der- 
mique superficiel peu abondant (fig. 16.46). Au stade scle- 
reux inflammatoire, le derme superficiel est remplace par une 
bande de fibrose hyaline deshabitee (fig. 16.47). L’epiderme 
sus-jacent peut etre atrophique, d’epaisseur normale, plus rare- 
ment hypertrophique. Sous la bande hyaline, il existe un infil- 
trat lymphocytaire en bande marque. Le lichen sclereux traite 
se traduit par une fibrose sequellaire du derme superficiel, sans 
inflammation residuelle (fig. 16.48). C’est un aspect frequem- 
ment rencontre sur les pieces de posthectomie pour phimosis. 




Fig. 1 6.46 Lichen sclereux - forme minime. 




Fig. 16.47 Lichen sclereux inflammatoire. 




Fig. 1 6.48 Lichen sclereux traite - fibrose, non inflammatoire. 
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LENTIGO DES MUQUEUSES 

C’est une lesion pigmentee plane, bran clair, de quelques mil- 
limetres (fig. 16.49) sur la muqueuse buccale, ou la muqueuse 
genitale. II existe des tableaux de lentigines multiples, sur 
les levres, en zone vulvaire ou sur le penis (fig. 16.50), 
dans le cadre de la maladie de Laugier ou des syndromes de 



Bannayan-Riley-Ruvalcaba et de Peutz-Jeghers. Au micros- 
cope, le lentigo labial est caracterise par une acanthose mode- 
ree, une hyperpigmentation melanique des cellules basales, 
sans augmentation du nombre des melanocytes (fig. 16.51). 
En zone genitale, V aspect est tres proche, avec cependant 
moins d’acanthose epitheliale (fig. 16.51, 16.52 et 16.53). 



Fig. 16.49 



Lentigo labial. 







Fig. 16.51 Lentigo de la levre. 
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Fig. 16.52 Lentigo genital. 
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Fig. 16.53 Immunomarquage MelanA- nombre normal de 
melanocytes. 
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LYMPHANGITE SCLEROSANTE DE LA VERGE 
(LYMPHANGITE PLASTIQUE) 

Cette lymphangite est souvent rapprochee de la maladie de 
Mondor (phlebite superficielle). Le tableau clinique est stereo- 
type. II s’agit, souvent suite a une activite sexuelle intense, d’un 
oedeme dur et indolore du prepuce, realisant un cordon dans 
le sillon balanopreputial, remontant vers la base de la verge 
(fig. 16.54). Histologiquement, on decrit une thrombose oblite- 
rante d’un vaisseau d’assez grand calibre, interpretee selon les 
auteurs comme une veine ou un lymphatique (fig. 16.55). Le 
tissu adjacent est fibro-oedemateux, avec des dilatations vascu- 
laires. Lors de revolution, on peut voir des thrombus partiels 
(fig. 16.56). Le cordon visualise cliniquement correspond au 
vaisseau de grand calibre oblitere vu histologiquement. 




Fig. 1 6.55 Lymphangite sclerosante - thrombose obliterante. 



AUTRES AFFECTIONS TOUCHANT 
LES MUQUEUSES GENITALES 

De nombreuses autres affections touchent les muqueuses 
genitales, et les plus frequentes sont abordees ailleurs dans ce 




Fig. 1 6.54 Lymphangite sclerosante de la verge. 




Fig. 16.56 Thrombus fibrineux partiel. 



livre : psoriasis (chapitre 5), candidose (chapitre 3), lichen plan 
(chapitre 7), dermatoses bulleuses auto-immunes et toxiques 
(chapitres 6 et 7), eczema de contact (chapitre 2), maladie de 
Paget extramammaire (chapitre 13), carcinome epidermoide, 
melanome (chapitre 13), maladie de Kaposi (chapitre 14). 
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DERMATOSES FACIALES 
ACNE 

L'acne apparait lors de la preadolescence et se poursuit pen- 
dant quelques annees avant de disparaitre; elle touche le 
visage, le decollete et le dos, qui sont le siege des follicules 
sebaces. Certaines femmes ont des acnes prolongees, touchant 
le bas du visage. Chez l’homme, il y a souvent des lesions dor- 
sales qui persistent plus longtemps. Les lesions elementaires 
sont retentionnelles - comedons et microkystes (fig. 17.1) - 
et inflammatoires - papules (fig. 17.2), pustules (fig. 17.3) et 
nodules. 



Au microscope, la lesion elementaire typique est le come- 
don, qui resulte d'une keratinisation anormale de l'infundi- 
bulum, lequel s'elargit (fig. 17.4). II contient des lamelles 
epaisses de keratine, de nombreuses colonies bacteriennes 
et des elements de secretion sebacee (fig. 17.5); la surface 
du comedon s'encrasse, donnant la couleur noire. Les pheno- 
menes retentionnels aboutissent a la formation de kystes epi- 
dermoides sans connexion avec la surface (comedon ferme) 




Fig. 1 7.2 Acne avec papules excoriees. 




Fig. 17.1 Acne retentionnelle avec comedons et microkystes. Fig. 1 7.3 Acne avec papules, pustules et comedons. 
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Fig. 17.5 Acne - comedon avec colonies bacteriennes. Fig. 1 7.8 Acne avec nodules inflammatoires. 




Fig. 1 7.6 Acne - comedon et inflammation. 



Fig. 1 7.9 Acne fulminans avec necroses, croutes et pustules. 




ou avec un orifice infundibulaire (fig. 17.6). II existe en Peri- 
pherie un infiltrat inflammatoire lymphohistiocytaire, avec 
parfois des granulomes a corps etranger (fig. 17.7). 

Dans les acnes plus graves, des nodules profonds accom- 
pagnent les papules et les pustules, notamment au dos (acne 
conglobata) (fig. 17.8), et on a des elements necrotiques et crou- 



teux dans la forme fulminans, avec signes generaux et syndrome 
inflammatoire (fig. 17.9). II existe alors un infiltrat perifollicu- 
laire principalement neutrophilique (fig. 17.10). Ceci aboutit a 
des ruptures infiindibulaires avec des zones abcedees en Peri- 
pherie (fig. 17.11). Les colorations speciales peuvent mettre en 
evidence les colonies de Propionibacterium acnes (fig. 17.12). 
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Fig. 1 7.1 0 Acne - infiltrat dense perifolliculaire. 




Fig. 1 7.1 1 Acne - rupture infundibulaire. 




Fig. 17.12 Acne - colonies bacteriennes (coloration de Gram). 

Certains patients developpent des cheloides, notamment 
sur la partie haute du thorax et le dos. De fagon plus classique, 
l’acne peut laisser des cicatrices importantes au visage. Les 
formes graves et prolongees peuvent parfois s'apparenter a la 
maladie de Vemeuil. 

ROSACEE 

La rosacee est definie par un erytheme centrofacial persistant, 
chez des adultes au-dela de 25 a 30 ans, la rougeur etant com- 
posee d'une erythrose diffuse, a laquelle s’ajoutent des telan- 




Fig. 17.13 Rosacee erythemato-telangiectasique. 




Fig. 17.14 Rosacee erythemato-telangiectasique. 




Fig. 17.15 Rosacee - oedeme dermique et infiltrat perivasculaire. 

giectasies plus ou moins visibles (fig. 17.13). La variante la 
plus courante est la forme erythemato-telangiectasique. Elle 
est caracterisee par des vaisseaux dilates du derme superfi- 
ciel et moyen, souvent de forme bizarre, associes a un oedeme 
du derme (fig. 17.14). On trouve un infiltrat lymphocytaire 
perivasculaire (fig. 17.15) avec un nombre augmente de mas- 
tocytes. Ces capillaires ont souvent des lumieres de forme 
inhabituelle avec un revetement endothelial qui peut paraitre 
discontinu (fig. 17.16). L'infiltrat peut contenir des plasmo- 
cytes et des polynucleaires eosinophiles. 
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Dans la variante papuleuse (fig. 17.17), l'infiltrat est plus 
dense. Les follicules contiennent souvent des Demodex res- 
ponsables d'une inflammation dermique tres prononcee, 
parfois granulomateuse (fig. 17.18). Outre l’inflammation 
et les vaisseaux, l’elastose actinique est souvent prononcee 
(fig. 17.19). Le plus souvent, les papules sont associees a des 
pustules, parfois en tres grand nombre (fig. 17.20), siegeant 




Fig, 17,16 Rosacee - vaisseau dilate. 




sur les memes zones que l'erytheme, epargnant le pourtour des 
yeux et le pourtour de la bouche. Dans certains cas, on peut 
avoir des papulopustules et des signes de dermatite sebor- 
rheique, c’est-a-dire des squames grasses (fig. 17.21). 

Au microscope, les pustules sont folliculaires ou interfolli- 
culaires (fig. 17.22), parfois recouvertes d’une squame-croute 
(fig. 17.23). II y a de nombreux polynucleaires neutrophiles, 
entourant des espaces clairs qui semblent optiquement vides 
(fig. 17.24), ou contiennent des debris de Demodex qu'on peut 
mettre en evidence par les recoupes. 




Fig, 1 7,1 9 Rosacee - elastose actinique. 




Fig. 1 7.20 Rosacee pustuleuse profuse. 



Fig. 1 7.21 Rosacee et dermatite seborrheique. 
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La rosacee granulomateuse est composee de papules de cou- 
leur plus brune ou orangee (fig. 17.25). Elle comprend des gra- 
nulomes lymphohistiocytaires, avec des debris de Demodex , 
sans necrose, ni organisation sarco'idosique (fig. 17.26). 

Le rhinophyma est une forme hypertrophique de rosacee 
predominant chez Thomme, caracterise par des pseudo- 
tumeurs de la pyramide nasale, un epaississement cutane avec 
fibrose et des orifices folliculaires beants (fig. 17.27). Le traite- 




Fig. 1 7.22 Rosacee - collection neutrophilique perifolliculaire. 




Fig. 17.23 Rosacee - pustule centrale. 



ment est chirurgical, ce qui permet de voir au microscope des 
grandes pieces de rhinophyma. On a des infundibulums dila- 
tes et de tres volumineuses glandes sebacees, entourees d'un 
infiltrat inflammatoire et d’une fibrose (fig. 17.28 et 17.29). 
Dans les formes evoluees, la fibrose peut etre tres importante 
(fig. 17.30). 







Fig. 1 7.28 Rhinophyma - infundibulums dilates. 




Fig. 1 7.29 Rhinophyma - hypertrophie sebacee. 




Fig. 1 7.30 Rhinophyma - fibrose dense du derme. 



DERMATITE PERI-ORALE 

La dermatite peri-orale est caracterisee par des lesions papu- 
leuses et pustuleuses, situees principalement autour de la 
bouche, jusqu'au contact des levres, contrairement a la rosa- 
432 c ^ e (fig- 17.31). II peut y avoir aussi de petites squames dans 

les memes zones. Les formes poststeroidiennes sont souvent 

tres inflammatoires (fig. 17.32). 



Au microscope, il riy a pas de tres grande difference entre 
la dermatite peri-orale et la rosacee inflammatoire (fig. 17.33). 
On trouve moins de vaisseaux dilates, mais aussi un oedeme 
du derme et un infiltrat lymphohistiocytaire (fig. 17.33). Les 
papules peuvent s’accompagner de petites squames-croutes 
(fig. 17.34). 




Fig. 17.31 Dermatite peri-orale. 




Fig. 17.32 Dermatite peri-orale poststeroTdienne. 




Fig. 1 7.33 Dermatite peri-orale - inflammation dermique. 





Fig, 1 7,34 Dermatite peri-orale avec squame-croute. 




La dermatite peri-orale peut etre granulomateuse, avec une 
couleur brunatre (fig. 17.35) et un caractere lupo'ide a la vitro- 
pression. La biopsie montre un ou plusieurs granulomes du 
derme (fig. 17.36), sans necrose, arrivant au contact de l'epi- 
derme (fig. 17.37), sans l'aspect vasculaire de la rosacee. II 
n’est toutefois pas possible de faire le diagnostic differentiel 
entre rosacee et dermatite peri-orale de fagon certaine sur le 
plan histologique. 
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Fig. 1 7.37 Dermatite peri-orale - granulome 
lymphohistiocytaire. 

LUPOIDE miliaire 

Encore appelee lupus miliaris disseminatus faciei, cette affection 
nettement plus rare que les precedentes survient chez l'adulte jeune 
et se caracterise par des papules inflammatoires de couleur jaunatre 
ou brunatre, souvent ombiliquees, qui guerissent en laissant des 
cicatrices rondes et profondes (fig. 17.38). Les lesions papuleuses 
actives sont lupo'ides a la vitropression et leur couleur est dififerente 
de celle de la rosacee (fig. 17.39). L’ombilication et les cicatrices 
sont les elements caracteristiques de cette affection (fig. 17.40). La 
lupo'ide miliaire n'a aucun rapport avec la tuberculose. 




Fig. 17.38 Lupoi'de miliaire. 




Fig. 1 7.39 LupoYde miliaire avec lesions jaunatres. 
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Fig. 1 7.40 LupoYde miliaire - ombilication centrale et cicatrices. 




Fig. 1 7.41 LupoYde miliaire - granulome necrosant. 




Fig. 1 7.42 LupoYde miliaire - necrose caseeuse. 



Au microscope, il faut voir une zone de necrose centrale 
pour poser ce diagnostic. II s'agit d'un granulome tuberculoide 
avec necrose caseeuse (expliquant la confusion avec les tuber- 
culides), et un infiltrat lymphohistiocytaire dense (fig. 17.41). 
Les histiocytes peuvent etre multinuclees (fig. 17.42). En 
Peripherie de la necrose, le granulome prend un aspect palis- 
sadique (fig. 17.43). 




Fig. 1 7.43 LupoYde miliaire - granulome palissadique. 

DEMODECIE 

La demodecie ou demodecidose ou rosacee demodecique , est 
a la frontiere de la rosacee. Cette affection a un developpement 
brutal, sur un visage n'ayant pas les signes de rosacee erythema- 
teuse. Les lesions sont prurigineuses, contrairement a celles de 
la rosacee qui entrainent plutot des sensations de cuisson. Les 
lesions sont principalement papuleuses (fig. 17.44) et parfois 
pustuleuses (fig. 17.45) ; certaines ont une couleur brunatre. 

Au microscope, l’aspect est tres similaire a celui de la rosa- 
cee, avec un infiltrat dermique dense, souvent granulomateux, 
avec des espaces clairs contenant des debris eosinophiles 
(fig. 17.46). Les infundibulums contiennent de nombreux 











f ' - ' u ’ r " 












Demodecie - papules. 











Fig. 17.45 Demodecie - papulopustules. 




Demodex (fig. 17.47). Les recoupes permettent de bien 
demontrer les parasites entiers ou fragmentes dans le derme, 
tres a distance du follicule, entoures de petites zones abcedees 
et de granulomes (fig. 17.48). 




Fig. 1 7.46 Demodecie - multiples espaces clairs et infiltrat 
dermique. 




Fig. 1 7.47 Demodecie - multiples Demodex. 




Fig. 1 7.48 Demodecie - fragments de Demodex, neutrophiles 
et granulomes. 
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DERMATITE SEBORRHEIQUE 



Cette dermatose faciale frequente se developpe surtout chez 
les adultes jeunes, plus souvent des hommes. Elle se caracte- 
rise par un erytheme recouvert de squames grasses jaunatres, 
qui se detachent facilement. Les localisations caracteristiques 
sont la lisiere du cuir chevelu (fig. 17.49), les sillons naso- 
geniens (fig. 17.50), mais aussi la partie mediane du tronc 
chez les hommes, ou elle realise le tableau de la «dermatite 
figuree de Brocq» (fig. 17.51). II s'agit la encore de lesions 




Fig. 1 7.49 Dermatite seborrheique de la region temporale. 




Fig. 17.50 Dermatite seborrheique des plis nasogeniens. 
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erythematosquameuses mais a renforcement peripherique 
inflammatoire. Un leger prurit et des sensations de bmlures 
sont possibles. Des formes graves sont vues dans finfection 
par le VIH ou chez des immunodeprimes. 

La biopsie montre une dermatite spongiforme avec un epi- 
derme acanthosique et des foyers de parakeratose (fig. 17.52). 
II y a toujours un infiltrat inflammatoire, situe dans le derme 




Fig, 1 7,52 Dermatite seborrheique - dermatite spongiforme. 




Fig. 1 7.53 Dermatite seborrheique avec infiltrat dermique 
et parakeratose. 




Fig. 1 7.54 Dermatite seborrheique et parakeratose compacte. 




Fig. 1 7.55 Dermatite seborrheique (coloration au PAS). 

superficiel et moyen. II est principalement perivasculaire 
(fig. 17.53). La parakeratose est fine. Malgre la spongiose, 
il n ? y a pas de vacuolisation des cellules basales ni d'epais- 
sissement de la membrane basale. La parakeratose peut etre 
continue et adherente a fepiderme (fig. 17.54). La colo- 
ration au PAS montre la presence de levures (. Malassezia ) 
dans la couche comee, notamment dans les infundibulums 
(fig. 17.55). 

GRANULOME FACIAL (GRANULOME 
DE LEVER) 

Cette lesion papuleuse ou en plaque se developpe principa- 
lement au visage, notamment aux joues et sur le front. Elle 
est de couleur rouge brun (fig. 17.56). II peut y avoir plu- 
sieurs lesions developpees de fagon asymetrique sur le visage 
(fig. 17.57). La surface est reconnaissable par son aspect en 
peau d'orange. Ces lesions evoluent lentement et n’entrainent 
aucune gene fonctionnelle. 

Au microscope, les formes precoces sont constitutes d’un 
infiltrat polymorphe du derme, comprenant de nombreux neu- 
trophiles, des lymphocytes et des eosinophiles. L'epiderme 
en regard est acanthosique (fig. 17.58). L'infiltrat est peri- 
vasculaire (fig. 17.59) mais aussi interstitiel, a predominance 




Fig. 1 7.56 Granulome de Lever. 
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Fig. 1 7.58 Granulome de Lever tres inflammatoire. 




Fig. 1 7.59 Granulome de Lever - infiltrat perivasculaire. 

neutrophilique avec leucocytoclasie et quelques eosinophiles 
(fig. 17.60). On peut voir de franches images de vasculite leu- 
cocytoclasique. Avec le temps, une certaine fibrose s'installe, 
mais il persiste des vaisseaux a cellules endotheliales legere- 
ment turgescentes, entoures de neutrophiles et d'eosinophiles 
en quantite variable. Dans les formes anciennes, on voit des 
images de fibrose angiocentrique (fig. 17.61) avec un infiltrat 
d’abondance variable ou il persiste presque toujours des neu- 
trophiles et des eosinophiles. Ce type de lesions inflamma- 
toires peut aussi se voir sur la muqueuse nasale. 




Fig. 1 7.61 Granulome de Lever - fibrose angiocentrique. 



DERMATOSES DE L'OREILLE 
PSEUDOKYSTE DE L'OREILLE 

Ce tableau peu frequent predomine chez l’homme ; il consiste 
en une augmentation de volume du pavilion, a sa partie haute 
(fig. 17.62). Cette tumefaction un peu molle est moins volu- 
mineuse que l’othematome post-traumatique ; sa cause est 
inconnue. Elle est limitee a la partie haute du pavilion. 




Fig. 17.62 Pseudokyste de I'oreille. 

(Coll. Dr Olivier Cogrel.) 






DERMATOLOGIE. DE LA CLINIQUE A LA MICROSCOPIE 



Au microscope, il s'agit d'une atteinte du cartilage du pavil- 
ion (fig. 17.63), la peau elle-meme n'etant pas franchement 
atteinte. II y a parfois des phenomenes inflammatoires au 
contact de ces alterations du cartilage. Le cartilage semble 
dissocie par une cavite remplie d'une substance mucineuse 
(fig. 17.64). Le cartilage altere devient eosinophile et fibreux 
(fig. 17.65). 




Fig. 17.63 Pseudokyste de I'oreille. 




Fig. 1 7.64 Pseudokyste - depots mucineux. 



NODULE DOULOUREUX DE L'OREILLE 
(OU CHONDRODERMATITE NODULAIRE) 

Ce nodule touche plus souvent les hommes que les femmes, 
apres l'age de 40 ans. La lesion est une papule plus qu'un nodule 
(elle mesure en general moins de 1 cm de diametre), situee prin- 
cipalement a la partie haute de l'helix (fig. 17.66). La pression 
entraine une douleur parfois violente, obligeant le patient a evi- 
ter tout contact avec le pavilion, notamment pendant le som- 
meil. La papule est souvent recouverte d'une squame-croute ou 
peut etre fissuraire. Des localisations a l'anthelix sont possibles, 
notamment chez les femmes. Le diagnostic differentiel princi- 
pal est le carcinome epidermoide. La petite taille et le caractere 
douloureux sont caracteristiques. La chirurgie est curatrice. 

Au microscope, on voit une alteration de la partie dis- 
tale du cartilage, qui devient plus eosinophile (fig. 17.67). 
Au-dessus du cartilage altere, il y a un infiltrat inflammatoire, 
une acanthose et parfois une squame-croute parakeratosique, 
notamment en cas d'ulceration (fig. 17.68). Une des caracte- 
ristiques de la lesion est la presence de gros filets nerveux au 
contact avec le cartilage, situes a proximite de la surface ulce- 
ree (fig. 17.69). Cette image n'est pas toujours presente, mais 
il y a presque constamment des filets nerveux augmentes en 
nombre entre le cartilage et l'epiderme altere. A la partie dis- 
tale de l'helix, on voit bien les alterations du cartilage, qui perd 
ses affmites tinctoriales classiques (fig. 17.70). 

r 




Fig. 17.66 Nodule douloureux de I'oreille. 




Fig. 1 7.65 Pseudokyste - alteration des chondrocytes. 
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Fig. 17.72 Acanthome fissuraire. 




ACANTHOME FISSURAIRE Fig. - 17.73 Acanthome fissuraire. 

Cette lesion mecanogene est liee au port des lunettes trop ser- 
rees, trop lourdes, et peut se voir dans la zone retro-auriculaire 

ou sur le haut de la pyramide nasale. II s'agit d’une lesion Au microscope, l'epiderme peut complement disparaitre 
papuleuse, bien limitee avec une fissure centrale de la zone dans la zone centrale. II y a des depots fibrino'fdes sous la zone 

retro-auriculaire (fig. 17.71). L'inflammation peut lui confe- exulceree, ainsi qu’une acanthose pseudocarcinomateuse de 

rer un caractere un peu brunatre (fig. 17.72). L'aspect clinique part et d'autre (fig. 17.73). II n ? y a pas toujours d'ulceration, 

ressemble beaucoup a celui du carcinome basocellulaire mais parfois une depression bordee d'un epiderme tres acan- 

nodulaire. thosique (fig. 17.74). 
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Fig. 17.74 Acanthome fissuraire avec invagination 
et hyperplasie pseudocarcinomateuse. 



Fig. 1 7.76 Erythrasma avec couche cornee compacte 
orthokeratosique. 



DERMATOSES DES GRANDS PUS 



ERYTHRASMA 

II s'agit d'un intertrigo de nature bacterienne, localise dans la 
region inguinale ou dans les creux axillaires; l'erythrasma est 
moins frequent que les intertrigos dermatophytiques. II a une 
couleur rouge bran, avec un aspect de fluorescence rouge corail a 
la lumiere ultraviolette. II est en general asymetrique au pli ingui- 
nal, avec un developpement surtout a la face interne de la cuisse 
(fig. 17.75) ; il est moins inflammatoire que les dermatophytoses. 

Au microscope, on voit un epiderme acanthosique avec une 
couche cornee alteree, legerement epaissie. Elle n'est pas para- 
keratosique mais est compacte et contient de petites structures 
bleutees qu’on peut voir a fort grossissement meme sans colo- 
ration speciale (fig. 17.76). Au PAS, on voit beaucoup mieux 
ces bacteries filamenteuses (corynebacteries) beaucoup plus 
petites que les filaments fongiques (fig. 17.77). 




Fig. 1 7.77 Erythrasma - multiples bacteries filamenteuses 
(coloration au PAS). 



TRICHOBACTERIOSE (ANCIENNEMENT 
APPELEE TRICHOMYCOSE) 

Cette affection tres particuliere ne conceme que les poils corpo- 
rals, notamment axillaires et plus rarement pubiens. Ceux-ci sont 
entoures d'une gaine epaisse blanchatre ou jaunatre difficile a 
decoder (fig. 17.78). La trichobacteriose survient en cas de defaut 
d'hygiene, principalement chez les adolescents et les adultes 
jeunes. Elle n'entraine pas de signe fonctionnel, ni d'inflammation. 





Fig. 17.78 Trichobacteriose blanche du creux axillaire. 



II s'agit d'une proliferation de corynebacteries qui s'ag- 
glutinent autour de la tige pilaire. Le diagnostic clinique est 
assez facile, mais on peut aussi analyser des poils au micro- 
scope. On y voit un enduit irregulier, fortement attache a la 
tige (fig. 17.79). II s'agit d'innombrables colonies de coryne- 
bacteries, agglutinees dans un cement. Elies sont fluores- 
centes en lumiere ultraviolette (fig. 17.80). 
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Fig. 1 7.79 Trichobacteriose avec multiples colonies. 



V 

% 



Fig, 1 7,80 Trichobacteriose, colonies bacteriennes 
fluorescentes. 

PARAKERATOSE GRANULAIRE 

L’aspect clinique est celui d’un intertrigo souvent tres inflam- 
matoire avec un aspect vemisse, mais qui n’est pas clinique- 
ment caracteristique (fig. 1 7.8 1 ). La cause en est probablement 
la maceration, peut-etre en association avec l'application de 
certains topiques. 

En fait, il s'agit surtout d'une image histologique parti- 
culiere, avec une couche cornee epaisse, compacte et tres 
basophile (fig. 17.82). Au fort grossissement, on voit d’innom- 



Fig, 1 7,81 Parakeratose granulaire - intertrigo vernisse. 




Fig. 1 7.82 Parakeratose granulaire. 




Fig. 1 7.83 Parakeratose granulaire - multiples grains 
dans la couche cornee. 




Fig. 1 7.84 Parakeratose granulaire - grains basophiles 
et persistance des noyaux. 

brables granulations basophiles au sein de la couche cornee 
compacte, avec possible persistance des noyaux (fig. 17.83). 
On a l'impression a fort grossissement d’un aspect de couche 
granuleuse dans les cellules plus plates du stratum corneum 
(fig. 17.84). 
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MALADIE DE DOWLING-DEGOS 

L’aspect clinique de cette genodermatose autosomique domi- 
nante est une pigmentation reticulee des grands plis, axillaires 
(fig. 17.85), inguinaux (fig. 17.86), de la face laterale du cou 
et des organes genitaux. Elle apparait a l'adolescence ou chez 
l’adulte jeune et s’etend lentement. Elle n’entraine pas de signes 
fonctionnels. Elle peut etre associee a la maladie de Vemeuil 
(fig. 17.86). L’acropigmentation reticulee de Kitamura est une 
variante acrale de la maladie de Dowling-Degos. 

La biopsie montre une architecture epidermique tres par- 
ticuliere. Les cretes epidermiques sont allongees, massuees, 
et forment un petit reseau (fig. 17.87), un peu comme dans 
la keratose seborrheique reticulee. La couche cornee est sans 
particularity et l’affection en elle-meme n’entraine pas d’in- 
flammation notable. 

A fort grossissement, on voit bien que le sommet des cretes 
epidermiques est hyperpigmente (fig. 17.88). Les couches 
plus hautes ne le sont pas particulierement. Cet allongement 




Fig. 17.85 Maladie de Dowling-Degos pre-axillaire. 




Fig. 1 7.86 Maladie de Dowling-Degos et maladie de Verneuil, 
pli inguinal. 



des cretes n’entraine pas d’anomalie de la couche granuleuse. 
Dans les formes associees a la maladie de Vemeuil, une 
inflammation importante peut etre vue sous l'epiderme 
(fig. 17.89). 




Fig. 17.89 Maladie de Dowling-Degos inflammatoire. 
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CARENCE EN ZINC ET ERYTHEME 
NECROLYTIQUE MIGRATEUR 

La carence en zinc , due a un deficit congenital de l’absorption 
du zinc (acrodermatite enteropathique) ou a un defaut d'ap- 
port a l'age adulte (pseudo-acrodermatite enteropathique), se 
manifeste par des lesions cutanees acrales et peri-orificielles, 
touchant souvent les grands plis. Le tableau clinique est 
proche de celui de Yerytheme necrolytique migrateur , qui est 
une dermatose carentielle souvent secondaire a un glucago- 
nome. Les lesions cutanees sont des plaques erythemateuses 
et squameuses a evolution centrifuge, avec aspect vesiculo- 
bulleux et erosif par endroit (fig. 17.90). L'aspect clinique 



peut etre psoriasiforme, et il peut exister une cheilite angu- 
laire, une glossite, ou une conjonctivite associee. L'aspect 
histologique est similaire dans ces dermatoses carentielles. 
L'image la plus typique est celle d'un epiderme aminci, 
erode, avec une hyperkeratose parakeratosique (fig. 17.91). 
L'epiderme est le siege d'une couche de keratinocytes inter- 
mediaire vacuolises, pales, surmontes d'une couche de kera- 
tinocytes necrotiques, donnant l'aspect classique d'epiderme 
en « tranche napolitaine» (fig. 17.92). Parfois, l'aspect his- 
tologique est moins caricatural, et on voit seulement une 
hyperplasie psoriasiforme, avec parakeratose confluente, et 
pustules sous-comees (fig. 17.93). 








Fig. 17.91 Erytheme necrolytique migrateur. 



Fig. 17.93 Erytheme necrolytique migrateur. 
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DERMATOSES DE LA PLAQUE 
AREOLO-MAMELONNAIRE 



MAMELON SURNUMERAIRE 

Cette malformation est relativement repandue (jusqu'a 
1 personne sur 20). On observe le long de la ligne mam- 
maire embryologique une formation cutanee ressemblant en 
plus petit et en moins regulier a un mamelon et a une areole 
normale (fig. 17.94). L'exerese de la lesion montre une for- 
mation dermique soulevant fepiderme (fig. 17.95). Au maxi- 
mum, on voit dans le derme quelques formations glandulaires 
mammaires au sein d'un tissu fibreux ou adipeux (fig. 17.96). 
On y reconnait des canaux galactophores (fig. 17.97) et par- 
fois des lobules mammaires rudimentaires (fig. 17.98). 






Fig. 17.94 Mamelon surnumeraire. 




Fig. 17.95 Mamelon surnumeraire. 





Fig. 17.96 Tissu glandulaire mammaire dans le derme. 





Canal et lobule mammaire. 



Fig. 17.97 Canaux galactophores dermiques. 



Fig. 17.98 



ADENOME EROSIF DU MAMELON 

II s'agit d'une lesion tumorale glandulaire benigne develop- 
pee a partir des canaux galactophores terminaux du mamelon. 
Cliniquement, on a un nodule ferme intramamelonnaire, par- 
fois erosif ou ulcere, mais pas toujours (fig. 17.99). La lesion 
est unilateral; elle peut s'accompagner d'un ecoulement 
sereux ou sanglant. 



Au microscope, on voit une formation tumorale glandulaire der- 
mique symetrique, connectee a fepiderme au centre (fig. 17.100). 
II s'agit d'une proliferation de structures papillaires ou adeno- 
mateuses, bordees d'une double assise epitheliale et myoepithe- 
liale (fig. 17.101). L'assise epitheliale est parfois hyperplasique, 
mais reste cytologiquement reguliere. II existe toujours une assise 
myoepitheliale, visible en coloration standard (fig. 17.102) ou en 
immunohistochimie pour p63, permettant de faire le diagnostic 
differentiel avec un adenocarcinome mammaire. 







Fig, 1 7,1 01 Adenome du mamelon - architecture. Fig, 1 7.1 02 Adenome du mamelon - double assise epitheliale 

et myoepitheliale. 



HYPERKERATOSE NAVOYdE 

L’areole et, plus rarement, le mamelon peuvent etre le siege 
d’une hyperkeratose naevoide, affection idiopathique benigne 
caracterisee par un epaississement verruqueux du mamelon 
ou de I’areole (fig. 17.103), souvent pigmente (fig. 17.104). 
L’histologie est proche du naevus epidermique, avec hyperpla- 
sie epidermique parfois pigmentee de melanine, et hyperkera- 
tose orthokeratosique (fig. 17.105). 



AUTRES DERMATOSES DU MAMELON 

La plaque areolo-mamelonnaire est aussi le site de derma- 
toses traitees ailleurs dans ce livre : eczema, lichenification, 
gale, maladie de Paget (presque toujours associee a un car- 
cinome mammaire sous-jacent), dermite irritative (jogger, 
allaitement). 




Fig. 1 7.1 03 Hyperkeratose de I'areole. 



Fig. 17.104 Hyperkeratose 
pigmentee de I'areole. 



Fig. 17.105 Hyperkeratose 
de I'areole. 
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DERMATOSES DU SCROTUM 



CALCINOSE SCROTALE 

Cette calcinose est une affection particuliere, dont la physio- 
pathologie est mal connue. Elle se manifeste par l'apparition 
progressive de masses nodulaires parfois multiples du scro- 
tum (fig. 17.106). Ce sont des masses dures, blanchatres, pou- 
vant fistuliser en laissant sourdre un materiel epais crayeux. 
Histologiquement, on voit dans le derme, et parfois dilace- 
rant le muscle dartoique, de grands amas amorphes calcifies 
(fig. 17.107). Ils sont violaces, craqueles, et siegent dans une 
fibrose parfois marquee (fig. 17.108). La reaction granulo- 
mateuse resorptive est plus ou moins marquee (fig. 17.109). 
Dans la tres grande majorite des cas, on ne voit pas de struc- 
ture epitheliale kystique residuelle ou associee. Ainsi, il 
semble peu probable que la calcinose scrotale soit l’etape evo- 
lutive de kystes epidermiques multiples du scrotum. 





Fig. 17.106 Calcinose scrotale. 




Fig. 1 7.1 08 Calcinose scrotale - amas amorphes 
de cristaux calciques. 



Fig. 1 7.1 07 Calcinose scrotale - piece d'exerese d'un nodule. 




Fig. 1 7.1 09 Calcinose scrotale - granulome resorptif. 



AUTRES DERMATOSES SCROTALES 

Le scrotum peut etre le siege de dermatoses traitees ailleurs 
dans ce livre : dermatophytose, candidose, psoriasis, eczema, 
maladie de Paget, papulose bowenoide, aphtes, ulcerations 
infectieuses (chancres). 
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